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Se muestra un nifio de 3 anos con una melanosis neuroccutanea. gue
presenta 111 nevus pigmentados sin manifestaciones neurclégicas
(hidrocefalia. retavde mental y convulsiones). por lo gque se trata
del segundo caso reportade en Cuba y el dnico con supervivencia: se
hace revisidn de la entidad clinica vy se enfatiza en un buen segui-
miente neurcolégico y dermatolégico del paciente.

INTRODUCCION

La melanosis neurocutdnea o melanoblastosis neurocutdnea o melanosis

harmatomatosa meningea fue descrita por primera vez en 1859 por Virchow ¥y
en 1948 Von Begaert la denomind melancosis neurocutanea; en 1964 Fox hize la

primera revisidn pedidtrica. Esta entidad e¢linica puede reconocerse al
nacimiente por la presencia en la piel de nevus pigmentados de color
oscure, gruesos y pilosos. repartidos en forma "de bano de asiento” (hipo-
gastric. nalgas ¥ part% superior de los muslos) con manifestaciones del
zisztema nervioso central.

El primer c¢aso reportade en Cuba fue en 1973 por los doctores Luis
Gonzalez Galarraga y Hernandez Zayas. del Instituto de Neurologla y Neuro-
cirugia de La Habana, y se¢ trataba de un recién nacide de 20 dias con
hidrntef&lia y manifestacicnes cutaneas que fallecid a losz pocos dias de su
ingreseo.

En este trabajo presentamos el segundo caso detectado en nuestro pails vy
visto en la consulta de Genética Clinica del Hospital Pedidtriceo Docente
"Centro Habana", con una edad actual de 3 anos vy desarroclle psicomotor nor-
mal.
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Descripcidén del paciente

Lactante B.G.5.. fecha de nacimiento: 17-7-84. sexo masculino. de la
raza negra. de 36 dilas de edad. Madre de 38 afies ¥ maestra primaria: padre
de 27 anos y ayudante de chofer: no se expresa el grado de consanguinidad;
el propositus tiene un hermano de 4 anos normal. En el embaraze de la madre
se presentd edema en miembros inferiores: ésta niega ocurrencias de infec-
ciones, ni radiaciones. El parte fue a término. distdcico (cesidrea ante-
rior): peso 3 590 g. llanto inmediato, no mostréd ictero, ni cianosis: no
hubo que aplicar oxigeno.

El paciente es visto en consulta por presentar multiples nevus pigmenta-
dos de 0.1 a 15 ¢m de diémetro. algunocs de ellas pilosos ¥ uno gigante al
nivel del miembre inferior izquierdo. con genuvarum asociado: el conteo
total de los nevus destacd una cifra de 111: el resto del examen fisice fue
completamente normal.

El nino es observado trimestralmente en la consulta de Genética Clinica
con chequeo del crecimiento. del perimetre cefalico ¥ del desarrollo psico-
motor. y se mantienen ambos par&metros normales acorde con su edad
(figuras 1-3).

FIGURA 1. Paciente a los
36 dias de nacido.




FIGURA 2. Paciente a los
6 meses de edad.

Se interconsulta con Neurologla. y se confirma un buen desarrollo de los

pardmetros anteriores. al no presentar manifestaciones clinicas de hidroce-
falia ni retardo mental.

Entre las investigaciones realizadas retne:
- Dos electroencefalogramas evolutivos normales.
= Estudio oftalmoldgico normal.
- Radicgrafia de craneo normal.

DISCUSION

La melanosis neurccutinea

tiene como caracteristica. ademas de leos
miltiples

nevus pigmentades en piel. manifestaciones neurclédgicas expresa-
das por hidrocefalia. convulsiones y retardo mental.

Mc Kusick plantea que esta rara condicién donde existe la asociacién de
la pigmentacién de la piel y meningea. ticne un potencial alto de maligni=-
dad. por lo que puede ocurrir la muerte en temprana edad.
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FIGURA 3. Paciente a los 3 anos de edad. sin variaciones en el nimero de
nevus y desarrollo psicomotor normal. A)  Obsérvese ¢l tamano del nevus
en la cara. B) Se destaca nevus gigante al nivel del miembro inferior
izquierdo.

Se puede prescntar en ambos SeXos. can1u2n frecuencia escasa; hasta 1982
se habian publicade 21 casos pedidtricos.

En leos momentos actuales adn no se ha determinado de una displasia
congénita de las crestas neurales; lo mismo afirma Smith. pero parte de
una llamada secuencia de melanosis neurccutanea”™. a causa de una aberracidn
en el crecimiente de los melancblastos que tienen origen en las crestas
neurales, 103 cuales contribuyen a las manifestaciones de la piel ¥ la
piaracnoides.

Es de sefalar gue al momento del nacimiente, el sistema nervioso central
pucde ser normal y que el deterioro de éste puede comenzar antes del ano de
edad, lo cual refleja progresién del dano neurolégico. con lesién. incluso.
del cerebelo, por lo que puede ocurrir ol fallecimiente del paciente antes
de los 2 anos, y Se encontrard anatemopatolégicamente infiltracidn mela-

nnblésticnzﬂe las cubiertas meningeas, piaracnoides y sin lesidn paren-
quimatosa.

Generalmente e¢stos pacientes tienen predominie de manifestaciones neu-
rolégicas: sin embargo. el caso aqul presentado destaca un predominic de
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manifestaciones cutaneas. lo cual apoya el desarrolle de su evolucién con
buen desarrclle psicemotor. sin cuadro de hidrocefalia y retardo mental.

Estos ninos deben observarse periddicamente, pues Smith plantea gque
alrededor del 10 al 13 % de ellos pueden derivar a una degeneracién maligna
de los melanomas y gue al 50 % de ese grupo le puede ocurrir antes dae los
5 anos de edaﬂ.4

SUMMARY

A case of a three year old child with neurocutaneous melanosis. who pre-
sents 111 pigmented nevi without neurclogic manifestations (hydrocephalus,
mental retardation and convulsions), is reported. It is the second case
reported in Cuba, and the first survival one. This clinical entity is
reviewed and emphasis is made on a good neurclegic and dermatolegic fol-
low-up of the patient.

RESUME

Il ='agit d'un enfant 4gé& de 3 ans porteur d'une mélancse neuro-cutande.
qui présente 111 naevi pigmentaires sans manifestations neurologiques
(hydrocéphalie, arriération mentale et convulsions). Il constitue le
deuxiéme cas rapporté A& Cuba et le seul avec survie. On fait une revue de
cette entité clinique et on met 1'accent sur le bescin de surveiller le
malade des points de vue neurclogique et dermatologique.
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