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Melanocitoma meningeo con
comportamiento maligno

Meningeal melanocytoma with malignant
behaviour

Sr. Editor:

Los tumores de la leptomeninge con pigmento melanico
se clasifican en meningioma melanocitico, melanoma, sch-
wanomas melanocitico y melanocitoma meningeo'. Hacer
un diagnédstico correcto en estos casos es muy importante
debido a su diferente evolucion clinica y a los posibles tra-
tamientos que se pueden emplear. Describimos un caso de
melanocitoma meningeo en la médula dorsal, con mal com-
portamiento bioldgico a pesar de que habitualmente se han
etiquetado como tumores benignos.

Mujer de 68 afnos que presenta un cuadro de retencion
urinaria, pérdida de fuerza y disestesias en extremidades
inferiores de unos 20 dias de evolucion. En los potenciales
evocados somatosensoriales (PESS) existe una disminucion
de la amplitud y retraso de la latencia en MMII de predominio
derecho. La resonancia magnética (RM) de médula cervical y
dorsal muestra una lesion intradural a nivel de D9 indicativa
de angioma cavernoso con hematoma croénico adyacente.
Posteriormente, la paciente presenta un deterioro brusco
con paraplejia flaccida bilateral. Se realiza una intervencion
quirdrgica urgente mediante laminectomia completa D9 y
parcial D8 y D10, con presencia de hematoma extramedular
intradural solido a nivel de D9 principalmente. No se extirpa
por encontrarse duro y adherente a tejido medular, ante la

sospecha de malformacion vascular. Tras la intervencion se
realiza una arteriografia espinal, que es normal. Deciden
solicitar una segunda opinion. Se repite la RM observandose
una lesion con un componente intramedular y otro extrame-
dular intradural, hipointenso en T2 e hiperintenso en T1, sin
realce tras la administracion de gadolinio, que se interpreta
como hematoma. En cortes axiales se aprecia una alteracion
de senal intramedular en T2, desde D7 a D11 poco demos-
trativa de cavernoma. Se reinterviene y en el interior de la
médula se encuentra una lesion rojiza muy oscura, con color
sugerente de hematoma croénico pero dura, ligeramente san-
grante. Se extirpa la lesion, separandola del tejido medular.
En el estudio anatomopatoldgico destaca un intenso infil-
trado de células de mediano a gran tamano, epitelioides,
con un citoplasma amplio eosindfilo caracterizado por la
gran cantidad de pigmento melanico granular, negativo para
hierro. En el analisis inmunohistoquimico se observa una
inmunorreactividad en aproximadamente el 2% de las célu-
las con el antigeno Ki-67, ausencia de inmunorreactividad
con P-53 y un reforzamiento submembrana en el 20% frente
a C-Kit.

La paciente es derivada nuestro centro para tratamiento
rehabilitador. Se realiza un estudio de potenciales evocados
motores del misculo tibial anterior de ambos lados, que no
evoca respuesta. Los PESS de MMII también estan abolidos,
anteriormente retrasados. Por lo tanto, al ingreso presenta
un sindrome de lesion medular D8 ASIA A. El médico reha-
bilitador nota una alteracion en las funciones superiores de
la paciente. Se solicita un estudio neuropsicologico en el
que se aprecia un deterioro moderado en todas las areas
en el test de Barcelona, sin un perfil especifico de enfer-
medad degenerativa. Se realiza una RM cerebral en la que

Figura 1

A) RM sagital T2 y sagital T1: entre el segmento D9 y D10 existe una lesion de 1.cm situada en la region posterolateral

derecha de la médula, indicativa de deposito de melanina. B) RM sagital T1 y axial T2: imagenes indicativas de implantes epen-
dimarios en ambas astas anteriores de de ventriculos laterales. C) RM sagital T1 y axial T2: aumento de tamano de los implantes

ependimarios.
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llaman la atencidn varias imagenes indicativas de implantes
ependimarios en ambas astas anteriores de los ventriculos
laterales, hiperintensas en secuencia T1 e hipointensas en
T2 (fig. 1), sin captacion de contraste, que no corresponden
con depdsitos hematicos en la secuencia de susceptibilidad
magnética. En el control de RM dorsal existen signos de mie-
lopatia con restos de hemosiderina y en el limite entre el
segmento D9 y D10 se observa una lesion de 1 cm situada en
la region posterolateral derecha de la médula, que no capta
CIV, también hiperintensa en T1 e hipointensa en T2, semio-
logia radioldgica caracteristica de la melanina (fig. 1). En la
RM cerebral al mes de evolucion, los implantes ependima-
rios han doblado el tamano (fig. 1), hecho que refuerza el
diagnostico de melanocitoma meningeo con diseminacion a
distancia o de origen multifocal, con una rapida progresion.
A pesar de esto, clinicamente la paciente se ha mantenido
estable tanto de la lesion medular como de su déficit cog-
nitivo durante los 3 meses que ha permanecido en nuestro
centro. Finalmente, es derivada al servicio de oncologia de
su hospital de referencia para valoracion de otras opciones
de tratamiento.

Las células melanociticas proceden de la cresta neural
durante el desarrollo embrionario, estan presentes en el
adulto sano y son el origen de los tumores leptomeningeos
pigmentados. Entre ellos, el melanocitoma se origina en la
médula espinal en la mitad de las ocasiones'. Aunque gene-
ralmente tiene buen prondstico cuando es tratado mediante
una reseccion completa o con cirugia incompleta mas radio-
terapia coadyuvante, a tenor de las series de casos con
evolucion a los 5 afos, el porcentaje de recidivas locales no
es nada despreciable; tampoco la progresion leptomeningea
y la diseminacién a distancia, que son menos frecuentes?.
En los casos descritos de diseminacion a distancia, la loca-
lizacion primaria es en la fosa posterior, con implantes
a nivel espinal®>*. Esta puede ocurrir tras una reseccion
completa del tumor y un periodo de anos de estabilidad
clinica. Esta posibilidad se ha considerado en el caso pre-
sentado, pero parece poco probable debido al poco tiempo
de evolucion entre la cirugia y la deteccion de las lesiones
cerebrales.

A pesar de que en este caso la anatomia patoldgica no
revela malignidad, se ha evidenciado una progresion rapida
del tumor, con un posible origen multifocal. Esto se ha publi-
cado en muy pocas ocasiones, por lo tanto, en este caso
el pronédstico es incierto. En las referencias encontradas

se atribuye un posible curso agresivo y mal prondstico>®.
Finalmente, queremos destacar que ya se ha planteado con
anterioridad una revision histologica de este tumor con el fin
de modificar las distintas pautas de tratamiento y mejorar
el resultado.
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Insuficiencia renal como debut de un
sindrome de médula anclada en el adulto

Renal failure as a first sign of tethered cord
syndrome in the adult

Sr. Editor:

El sindrome de la médula anclada es una anomalia congé-
nita derivada del anormal desarrollo del neuroeje, en la
cual el cono medular queda fijado en un nivel inferior al

normal'. Puede estar producido por diversas entidades pato-
logicas como el engrosamiento del filum terminale, lipomas
intradurales, diastematomielia, tractos fibrosos de senos
dérmicos, disgenesia sacra y patologias adquiridas, como las
adherencias secundarias al cierre de mielomeningoceles?.
Clinicamente se caracteriza por sintomatologia neuroldgica,
disfuncion urogenital y secuelas ortopédicas. Habitualmente
se diagnostica en la infancia, pero otras veces permanece
asintomatico hasta la edad adulta’. La clinica puede apa-
recer tanto espontaneamente como tras un traumatismo
desencadenante. La presentacion con disfuncion uroldgica
aislada es muy infrecuente®.
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