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Resumen:

Se realiza un estudio descriptivo sobre las caracteristicas clinicas de un neonato nacido en
el Hospital Carlos Manuel de Céspedes, el 14 de noviembre del afio 2008 al cual con el
apoyo del grupo multidisciplinario de la provincia integrado por Genetistas, Dermatologos,
Neurélogos, Pediatras, y Neonatélogos, le diagnosticaron una afeccién poco frecuente; La
Melanosis Neurocutanea, quienes por las alteraciones clinicas y pruebas diagnésticas de
tecnologia de punta arribaron al mismo. Esta afeccion fue descrita por primera vez en el afio
1861, comunicadndose mas de 100 casos. La incidencia es similar en ambos sexos, y se
observa historia familiar de melanoma en un Unico caso, Se realizaron revisiones de la
literatura médica disponible sobre el tema, consultando el programa de genética
Oxford(OMD),y se tomaron fotos de las caracteristicas clinicas sobresalientes,
presentandose el caso de un neonato portador de una secuencia de Melanosis
Neurocutanea, melanosis de la piel y de la piaracnoides que cursé con deterioro rapido del
SNC mostrandose coincidencia clinica del mismo con los descritos hasta el momento en la

literatura universal.

Introduccion:
La Melanosis Neurocutanea es una hamartomatosis melanocitica de la piel y de la
piaracnoides, es una secuencia melanocitica que compromete al sistema nervioso central,

es evidente desde



el nacimiento, fue descrita por primera vez en el afio 1861, comunicAndose mas de 100
casos (1, 2,3).

La incidencia es similar en ambos sexos, y solo se observo historia familiar de melanoma en
un unico caso. Este trastorno es esporadico, su causa es desconocida, se presume que la
etiologia es una aberracion en el crecimiento inicial de los melanoblastos que se originan en
la cresta neural, y que contribuyen a la formacién de la piel y de la piaracnoides (4) (5).
Cursa con anomalias cutaneas, de la piaracnoides, sistema nervioso central, y anomalias
ocasionales, la funcion del sistema nervioso central puede ser inicialmente normal y luego
aparecen las manifestaciones antes de los dos afios de edad (6,7).

Presentamos nuestra experiencia de un caso con desarrollo de una hidrocefalia, y que
presentd desde el nacimiento manifestaciones neuroldgicas importantes, asi como cambios
degenerativos de la piel, revisamos los aspectos clinicos méas interesantes de esta afeccion,
pues a pesar de la infrecuencia de esta entidad en nuestro medio se hace necesario el

diagnéstico y accionar precoz para mejorar la calidad de vida de estos neonatos.

Presentacion de caso:

Se presenta el caso de un neonato de sexo femenino (M. R. F), nacida en el Hospital
Provincial Carlos Manuel de Céspedes, Bayamo, Granma el dia 14 de Noviembre del afio
2008.

Los datos obstétricos consistian en un embarazo a término de 39,4 semanas de edad
gestacional, con antecedentes de sepsis vaginal tratada en el Il trimestre del embarazo, a la
que se le practicO parto transpelviano, presentacion cefalica, con Apgar 9 -9, liquido
amniotico claro, y con peso de 3800gramos.

La recién nacida ingresa en el servicio de Neonatologia cerrado por presentar lesiones en la
piel en forma de lunares pigmentados que hacen relieve, de diferentes tamafios distribuidas
en cara, tronco, espalda (cubiertos de vello), miembros inferiores y gluteos, que con el pasar
de los dias aumentan de tamafo, se tornaron violaceas y realizaron cambios degenerativos,
a los 20 dias de vida presenta aumento de la circunferencia cefélica y al examen fisico
presenta una fontanela anterior amplia hasta metopica, se realiza ecografia transfontanelar,
y se corrobora existencia de dilatacién ventricular, se interconsulta con neurocirugia no
teniendo criterio quirdrgico en esos momentos, también aparecieron convulsiones sutiles que

no llevaron tratamiento como chupeteo, mirada fija, y movimientos de remo y pedaleo.



Llamando la atencion en este caso la rapidez con que aparecen los cambios degenerativos
de la piel, asi como las manifestaciones neurolégicas de convulsiones, no obstante
evoluciona favorablemente y se egresa del servicio de neonatologia con seguimiento por

neurocirugia, dermatologia y genética.

Discusion:

La Melanosis Neurocutanea es una hamartomatosis melanocitica de la piel y de la
piaracnoides, es una secuencia melanocitica que compromete al sistema nervioso central.
Se presentan anomalias cutaneas en forma de lunares pigmentados (66%) habitualmente
con una distribucion en encaje de bafio o lumbosacra, se observan lunares melanociticos
congénitos, la piaracnoides estd engrosada y pigmentada con nidos y placas de células
melanociticas (88%) con afectacidn craneal y espinal (8). En el sistema nervioso central es
responsable del desarrollo de convulsiones y deterioro de la funcién del sistema nervioso
central, hidrocefalia secundaria al bloqueo de la via cisternal o la obliteracion de las
vellosidades aracnoideas, afectacion de la médula espinal y sus cubiertas, paralisis de los
nervios craneales (VI y VII), se acompafia de anomalias ocasionales como Malformacion de
Dandy — Walker, Diverticulo de Meckel, anomalias del tracto urinario que incluyen
malformaciones de la pelvis renal y uretral, quistes renales unilaterales (9,10).

La funcion del sistema nervioso central puede ser inicialmente normal, pero las convulsiones
y otros signos de aumento de la presién intracraneal se desarrollan a menudo antes de los
dos afos de edad, el deterioro mental aparece antes del primer afio de vida, aparentemente
en relacion con la afectacibn melanoblastica de la piaracnoides y con la compresion del
cordon espinal. EI melanoma meningeo se presenta en el 40-60% de los pacientes y se
observan con frecuencia melanomas del SNC. Las consecuencias sobre el sistema nervioso
central del trastorno ocasiona a menudo el fallecimiento precoz. Tres de los pacientes
conocidos nacieron muertos, la mayoria fallecen antes de los dos afios de edad, y se sabe
gue solo el 10 % de los pacientes ha tenido supervivencia superior a los 25 afos de edad el
intervalo entre la edad el inicio de la presentacion y la muerte oscila desde inmediato a 21
afnos, con mas de la mitad que ocurre antes de los tres afios del diagnostico inicial. En el
(25%) de los pacientes con lunares melanociticos congénitos grandes, neurolégicamente
asintomatico la resonancia magnética muestra sefales focales en las leptomeninges o en el
parénquima cerebral adyacente, aunque el prondstico de estos pacientes es desconocido la

inmensa mayoria de los que se han seguido durante cinco afios no han desarrollado



melanosis neurocutanea sintomatica, los pacientes con lunares satélites tienen mayor riesgo
de desarrollar melanosis neurocutanea , los pacientes con lunares en la cabeza, en el cuello
o en la linea media posterior, raramente desarrollan complicaciones neurolégicas .En esta
forma de facomatosis que resulta de la ploriferacion de melanocitos en la meninge, lo mas
comun de esta lesion es una pigmentacion gigante de un nevo piloso, existiendo un riesgo
de malignizacion entre un 2-15% siendo la mitad evidente a los cinco afios de edad, El caso
clinico mostrado es una muestra tipica de una anomalia neurogenética poco frecuente en
nuestro medio que no deja de ser interesante, no solo para el conocimiento de su
diagndstico sino para establecer pautas de seguimiento de estos recién nacidos desde el
punto de vista de su neurodesarrollo, y lograr en lo posible su incorporacion a la sociedad,
coincidiendo nuestro paciente con los casos tipicos de Melanosis Neurocutanea descritos en

la literatura universal.
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