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INTRODUGAO

A melanose neurocutanea (MNC) € uma sindrome rara que esta associada a
manifestacdo cutanea e ainda mais raramente invade o sistema nervoso central
(SNC). Esta condicdo € gerada através da formacdo de nevos melanociticos
congénitos que podem evoluir de forma benigna ou maligna, por isso, quando
apresentada no inicio da vida esta associada a alta taxa de mortalidade’. Quando
presente lesdes cutaneas, estas possuem risco de evolugdo para melanoma, porém,
as maiores taxas de morbidade e mortalidade estdo, frequentemente, associadas a
proliferagdo melanocitica “benigna” para o sistema nervoso central, sendo esta
evolugdo mais rara. Entre os individuos nascidos com grandes nevos melanociticos
congénitos, até 12% terdo melanose neurocutanea ou proliferagdo maligna de
melandcitos no cérebro, parénquima e leptomeninges?. A localizagdo dos nevos na
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Melanose neurocutanea com invasdo de sistema nervoso central (SNC) cerebral e espinhal: relato de
caso em mulher jovem

regiao posterior traz pior progndstico, especialmente na linha média e acompanhados
por nevos satélites?.

A casuistica € devido a produgao interrompida e a migragao de precursores
melanociticos da crista neural. Convulsdes e hidrocefalia sdo as manifestacbes
neurologicas mais comuns, as quais geralmente surgem nos primeiros anos de vida*®.
O tratamento é sintomatico e muitas pessoas morrem dentro de 3 anos apos o inicio
dos sintomas neuroldgicos. Esse prognoéstico pode limitar a extensdao em que
procedimentos ou intervengbes extensas sdo realizadas®. Tendo isso, o presente
relato visa apresentar histéria clinica de paciente mulher, jovem, atendida pelo servigo
de saude de Blumenau em Santa Catarina com a forma rara de evolugao de melanose
neurocutanea para o sistema nervoso central.

OBJETIVOS

Discorrer sobre relato de caso de melanose neurocutdnea, um caso raro em
paciente jovem e mulher.

MATERIAIS E METODOS

O presente relato de caso teve como principio metodolégico discorrer sobre os
procedimentos diagnodsticos e de conduta clinica para o tratamento de melanose
neurocutanea no sistema nervoso central. Para isso, foram coletadas as informagdes,
exclusivamente, contidas em prontuario eletrénico, dados como: caracteristicas
bioldgicas, resultados de exames de neuroimagem e anatomopatoldgica. O presente
estudo teve aprovacdo pelo comité de ética em pesquisa com humanos, via
Plataforma Brasil, sob numero de CAAE: 52589721.4.3001.5359.

A metodologia proposta foi descritiva e observacional dos dados indexados ao
prontuario de atendimento clinico, podendo ser utilizadas imagens diagndsticas e
dados quanti e qualitativos da evolucéo clinica. Com base nos achados clinicos e de
evolugao clinica é que foi realizada a discussao das resultantes com base na literatura
vigente.

RESULTADOS E DISCUSSAO

Paciente do sexo feminino, 18 anos, portadora de melanose cuténea, deu
entrada no pronto-socorro com queixa de cefaleia ha mais de dois meses. Apos
achados de neuroimagem por tomografia computadorizada (TC) e ressonéncia
magnética (RM), observou-se hidrocefalia aguda e foi realizada derivacao ventricular
externa de emergéncia. Para tanto, foi realizado terceiro ventriculostomia endoscépica
para bidpsia da aracnoide da cisterna pré-pontina, seguida de septostomia.
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Nas analises patologicas do tecido biopsiado, foi confirmada a presenca de
células melanociticas. No pos-operatorio imediato houve melhora clinica, porém, seis
meses depois houve descompensacao do quadro, com redug¢ao da acuidade visual,
com falha do terceiro ventriculostomia e necessidade de nova derivacio, porém, pela
presenca de lesdes disseminadas na regido abdominal, foi entao realizada derivagao
ventriculo-atrial por puncgéo, resultando em melhora clinica.

Um ano apods esse Uultimo evento, a paciente desenvolveu tetraparesia com
predominéncia plural. Todo o sistema nervoso central foi entao reinvestigado, em que
foram identificadas varias lesbes na medula espinhal e siringomielia. Apds isso, a
paciente entrou em cuidados paliativos e exclusivos, porém, trinta dias depois, evoluiu
ao obito.

A exploragédo das caracteristicas clinicas da melanose neurocutanea, que é
uma condicdo rara em pacientes adultos, ajuda a melhorar o diagndstico e o
tratamento dessa doenca, assim como relatado para o presente caso. A MNC é uma
doenga congénita causada por um erro que ocorre no neuroectoderma embrionario
durante a morfogénese, particularmente na crista neural, levando a formacgao de
nevos gigantes congénitos na pele e hiperplasia de melandcitos do sistema nervoso
central’.

Pacientes com MNC podem ser sintomaticos ou assintomaticos, com ou sem
evidéncias de alteragbes tipicas no SNC quando analisada por RM&®10, Para o
presente caso, a paciente passou por anos de acompanhamento sem constar em
exames de neuroimagem indicios de lesdes, contudo, quando diagnosticadas, em
intervalo curto de tempo (aproximadamente dois anos), a paciente evoluiu a oébito.
Embora as lesdes cutaneas apresentem risco de melanoma, a fonte mais provavel de
morbidade e mortalidade vem da proliferacdo melanocitica "benigna" no cérebro ou
no melanoma do SNC, sendo que as convulsdes e hidrocefalia sdo as manifestacoes
neurologicas comuns e geralmente surgem nos primeiros anos de vida®. Aqui, quando
admitida no servico de saude, a paciente teve as queixas e sintomas associadas
também a hidrocefalia diagnosticada por neuroimagem (figura 02). De fato, a maioria
dos pacientes criangas apresentam sintomas neurologicos secundarios ao aumento
da pressao intracraniana, que € atribuida ao melanoma maligno intracraniano ou ao
crescimento continuo de células benignas de melanina''. Em criangas, a incidéncia
de MNC com nevos melanociticos gigante congénito (NMCG) é de 30%
aproximadamente, correlacionados, principalmente, com a localizagao dos nevos
cutaneos na parte anterior do corpo’?, com prevaléncia de evolugéo ao obito antes de
atingirem o terceiro ano de vida'314,

Durante a historia clinica e investigagado diagndstica, a RM cerebral € mais
sensivel em bebés antes do amadurecimento da mielinizagao, facilitando a detecgao
de atividade melanocitica no cérebro', que envolve, preferencialmente, as
leptomeninges, cerebelo e lobos temporais anteriores’. Contudo, em criangas e
adultos, ha uma conjuntura de formas diagndsticas, pois podem ter um componente
hereditario e podem apresentar diferengcas marcantes em tamanho, forma, cor e
localizagao das lesdes.
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Embora o estado neurologico da paciente, em questéo, tenha melhorado apés
o tratamento da hidrocefalia, € sabido que nao ha terapia definitiva para a NCM e os
pacientes sintomaticos tém um prognostico ruim'. Aqui, apresentou caso em que,
apdés meses dos achados de lesdes cerebrais, foram também encontradas lesdes na
medula espinhal, levando ao agravamento dos sintomas (figura 04). A MNC
geralmente envolve melanose leptomeningea, incluindo meninges (97%), cranio
(88%) e coluna vertebral (88%)'8, dentre as de cranio a melanose em amigdala é a
mais frequente dentre as cerebrais'. Contudo, como apresentado aqui, sintomas
baseados em lesao tumoral espinhal sédo, frequentemente, vistos em pacientes mais
nado infantos?’. Geralmente, o tumor melanocitico apresenta hiperintensidade em T1
e hipo ou isointensidade na imagem ponderada em T2 devido as propriedades
paramagnéticas incomuns de melanina?’, como pode ser visto nos achados de
neuroimagem aqui apresentado. Desta forma, o diagndstico diferencial € de suma
importancia para a conducado do protocolo terapéutico ou paliativo da condicéo,
resguardando a qualidade de vida do paciente.

Achados histologicos e dermatoscopicos podem ajudar a sugerir o diagnostico,
mas ndo sido totalmente especificos'®. Baumgartner e colaboradores', em revisédo
sistematica, relatam que a apresentagdo clinica inespecifica, como aumento da
pressado intracraniana nao reconhecida, € motivo mais frequente de atraso no
diagnodstico. Os autores também apontam que a mortalidade permanece substancial,
apesar das diversas abordagens terapéuticas, com uma sobrevida global mediana de
4 meses a partir do diagnostico. Nesse contexto, o caso apresentado é atipico, com
sobrevida superior a 2 anos apo6s diagndsticos de lesdes por neuroimagem.

Atualmente, ndo existe tratamento eficaz para a doenga e o prognéstico é ainda
muito desconhecido quanto a sobrevida, pois as lesbes meningeas sao especialmente
propensas a alteragdes malignas e a heterocomplexidade e variabilidade de evolugéo
clinica dos casos fazem com que estes sejam tratados ainda dentro das suas
particularidades'!?2, O manejo atual da MNC inclui derivagdo ventricular para reduzir
a pressao intracraniana, cirurgia, quimioterapia, radioterapia, imunoterapia e cuidados
paliativos, podendo ainda contar com a interveng¢ao neurocirurgica para auxiliar no
diagndstico por meio de bidpsia tecidual e resseccao de lesdes para descompressao
cirdrgica??. No entanto, mais evidéncias sdo necessarias para descrever o espectro
diversificado de anormalidades intracranianas e intraespinhais associadas a MNC.

CONSIDERAGOES FINAIS

Dessa forma, o presente relato discorreu sobre a histéria clinica de uma
paciente jovem com forma rara de melanose neurocutdnea com evolugdo para o
sistema nervoso central do cérebro e medula espinhal. A descrigdo da historia clinica
das condi¢gdes raras enriquece o conhecimento médico e cientifico, assim como,
permite orientar outras abordagens diagndsticas e terapéuticas.
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