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Resumen

Antecedentes:  La  melanomatosis  meníngea  es  un  tumor  maligno  que  presenta  crecimiento
difuso en  las  meninges,  caracterizado  por  ser  una  lesión  extraaxial,  bien  encapsulada  y  de
coloración  oscura,  debido  al  alto  contenido  de melanina.  Su  variante  benigna  es  el  melanoci-
toma meníngeo,  sin  embargo,  esta  lesión  es  focalizada.  Las  formas  difusas  de estas  lesiones
melanocíticas  son  la  melanomatosis  y  la  melanocitosis  meníngea.

La melanocitosis  es  un  tumor  difuso  que  puede  formar  tumores  solitarios  extraxiales,  que
invade el  parénquima  y  presenta  datos de malignidad,  con  aumento  en  las  mitosis  y  en  el Ki67,
el cual  se  observa  en  el 1-6%  de  los campos  inmunopatológicos  analizados.

Estas lesiones  melanocíticas  también  pueden  ser  secundarias  a un melanoma,  las  cuales  pre-
sentan datos  de  malignidad  con  células  anaplásicas,  que  se  encuentran  agregadas  en  fascículos
de melanina  en  el  citoplasma  con  más  de 3  mitosis  atípicas  por  campo  y  Ki67,  el  cual  se presenta
en más  del  6% de  los campos  inmunopatológicos  analizados.
Caso  clínicos:  Se  describen  2 casos  clínicos:  un  paciente  con  melanomatosis  meníngea  de larga
evolución,  que  presenta  la  historia  natural  de la  enfermedad  y  lesiones  asociadas,  y  un  segundo
caso de  melanocitoma  meníngeo,  en  el  cual  se  observó  la  diferencia  entre  ambas  enfermedades.
Conclusiones:  Las  neoplasias  melanocíticas  benignas  del sistema  nervioso  central  son  lesiones
que se  deben  tratar  de  manera  temprana  y  darles  un seguimiento  estricto  para  evitar  que
evolucionen  a fases  más  avanzadas,  cuando  no se  les  pueda  otorgar  ningún  manejo.  Las  lesiones
melanocíticas  malignas  tienen  un  pronóstico  malo  a  corto  plazo,  a  pesar  del  tratamiento  que
se les  pueda  ofrecer.
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Melanocytoma  and  meningeal  melanocytosis,  similar  but  different  lesions

Abstract

Background:  Meningeal  melanomatosis  is  an  extra-axial  well-encapsulated  malignant  tumour
with diffuse  meningeal  growth  and  dark  coloration  (due  to  high  melanin  contents),  while  menin-
geal melanocytoma  is the focalized  benign  variant.  Melanocytic  lesions  may  be  secondary  to
melanoma or  be  histologically  benign,  however,  their  diffuse  nature  makes  them  impossible  to
cure.

Melanocytosis  is a diffuse  tumour  that  can  form  solitary  extra-axial  tumours,  which  invades
the parenchyma  and  presents  signs  of  malignancy  with  increased  mitosis  and  Ki67,  observed  in
1 to  6%  of  immunopathological  exams.

Melanoma  of  the  leptomeninges,  presents  signs  of  malignancy  with  anaplastic  cells,  which
cluster in  fascicles  of  melanin  in  the  cytoplasm,  with  more  than  3  atypical  mitoses  per field  and
Ki67 presenting  in more  than  6%  of  the  immunopathological  fields  analysed.
Clinical  case:  We  present  the  case  of  a  patient  with  long-term  meningeal  melanomatosis,  with
progressive  neurologic  deficit  and  characteristic  radiologic  features,  and another  case  of  menin-
geal melanocytoma.
Conclusions:  Benign  melanocytic  neoplasms  of  the  central  nervous  system  must  be treated
aggressively  in the  early phases  with  strict  follow-up  to  avoid  progression  to  advanced  pha-
ses that  do  not  respond  to  any  treatment  method.  Unfortunately,  the  prognosis  for  malignant
melanocytic  lesions  is  very  poor  irrespective  of  the  method  of  treatment  given.
© 2016  Academia  Mexicana  de  Ciruǵıa  A.C.  Published  by  Masson  Doyma  México  S.A.  This  is an
open access  article  under  the  CC  BY-NC-ND  license  (http://creativecommons.org/licenses/by-
nc-nd/4.0/).

Antecedentes

Las  lesiones  melanocíticas  del  sistema  nervioso  tienen  una
gran  similitud;  sin  embargo,  estas  se diferencian  en  su
evolución  clínica  y en sus  características  histopatológicas,
en  su  crecimiento  lento  o  acelerado  y  en  sus datos  de
malignidad1---4.

Las  lesiones  focalizadas  pueden  ser desde  un  melanoci-
toma  meníngeo  hasta  una  lesión aislada  de  un schwannoma
o  meningioma1.  En  las  lesiones  difusas en  las  que  se  afec-
tan  múltiples  zonas  de  leptomeninges,  se debe  tener  como
diagnóstico  diferencial  la  melanomatosis  leptomeníngea,
melanocitosis  o  melanoma  de  leptomeninges,  las  cuales  se
logran  diferenciar  histológicamente  por  su  número  de mito-
sis  por  campo  y por su  Ki675,6.

Se  realiza  una  revisión  de  las  lesiones  melanocíticas  poco
frecuentes  que  se pueden  presentar  en el  sistema  nervioso
central:  siempre  debemos  considerarlas  al  enfrentarnos  a  un
tumor  melanocítico.

Casos clínicos

Caso  clínico  1

Varón  de  43  años, a  quien  se  le realizó  cirugía  de columna
no  especificada  hace  12 años,  con secuelas  de  paraplejía.
Ingresó  al  Servicio  de  Neurocirugía  del  hospital,  por presen-
tar  disminución  progresiva  en la fuerza  de  las  extremidades
superiores,  con  anestesia  en las  4 extremidades  e inconti-
nencia  de  esfínteres.

En  la exploración  física  presentó  funciones  mentales
superiores  y  pares  craneales  íntegros,  el  sistema  motor  con
extremidades  hipotróficas  desde  la región  del  deltoides  (C5,
C6),  con  cuadruplejía  y datos  de neurona  motora  superior:
la  sensibilidad  epicrítica  y  protopática  por  debajo  del nivel
C7  estaba  ausente.  La  resonancia  magnética  (RM)  de  crá-
neo  con medio  de  contraste  presentó  lesiones  nodulares  con
reforzamiento  en los  bordes  aracnoideos  (fig. 1 A  y B).

Se  decidió  tratamiento  quirúrgico  mediante  la lamino-
plastia  de  C5  a C7,  observándose  un saco dural  tenso,
con  plano aracnoideo  bien  delimitado,  pero  infiltrado  con
lesión  oscura,  que  infiltraba  la  piamadre  así  como  la  médula
espinal  y  las  raíces nerviosas  (fig.  2 A  y  2).  Se  tomó  la
muestra  de dichas  lesiones  nodulares  durante  la  cirugía.
El  Servicio  de Patología  reportó:  melanomatosis  leptome-
níngea  con  diseminación  leptomeníngea  difusa  (fig. 3).
Posteriormente  al evento  quirúrgico,  el  paciente  persis-
tió  con  el  déficit  neurológico  ya  establecido,  sin  mejoría
clínica.

Caso  clínico 2

Paciente  mujer  de  23  años, sin  antecedentes  de importan-
cia,  quien  inició  padecimiento  actual  un  año  previo  a su
ingreso  al  Servicio  de  Neurocirugía  del  hospital,  con  dolor
lumbar  matutino,  inespecífico,  que  aumentó  de intensidad
en  los  siguientes  6 meses,  con irradiación  a ambas  extre-
midades  inferiores.  Después  de 7  meses  de haber  iniciado
con  el  dolor  lumbar,  presentó  paraparesias  que  evoluciona-
ron  hasta  llegar  a  la  incapacidad  para  la  deambulación.  En la
exploración  física  de las  extremidades  superiores,  estas  son
íntegras,  con  fuerza  conservada;  en  los  miembros  inferiores
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Figura  1  A)  Resonancia  magnética  de  cráneo,  corte  axial,  secuencia  T1  con  gadolinio,  en  la  que  se  observa  lesión  nodular  (señalada
con flechas)  en  cisterna  interpeduncular  y  cisterna  cuadrigémina,  con  reforzamiento  de aracnoides  alrededor  del  mesencéfalo.
B) Resonancia  magnética  de  columna  cervical,  corte  sagital,  secuencia  T1  con  gadolinio,  en  la  que  se  observan  lesiones  perimedulares
(señaladas con  flechas)  que  refuerzan  con  contraste,  irregulares,  que  generan  compresión  medular  en  su cara  ventral  y  dorsal.

Figura  2  Imagen  transquirúrgica.  A) Se observa  duramadre  de canal  raquídeo  tensa,  a  presión,  con  lesión  intradural  hemorrágica
y de  coloración  negra.  B)  Se  observa  lesión  intradural  negra,  la  cual  rodea  raíces  nerviosas  del  canal  raquídeo.

se  encontró  una  fuerza  de  3/5  de  acuerdo  con la  escala
visual  análoga  en  la extremidad  inferior  derecha y  de  4/5
en  la  extremidad  izquierda,  con lesión  de  neurona  motora
inferior  y  una  disminución  de  la sensibilidad  superficial  por
debajo  de  L3  bilateral,  sin  otra  alteración  neurológica.  En
la  RM  de  columna  lumbar,  se  observó  una  lesión intradural
en  L1.

El  tratamiento  establecido  fue  la resección  quirúrgica.
Se  encontró  una  lesión  de  coloración  oscura  alrededor  de
las  raíces  nerviosas,  de  consistencia  sólida,  con plano  arac-
noideo  delimitado  no  infiltrado,  sangrante,  el  cual  se resecó
y  envió  al Servicio  de  Patología,  que reportó  que  se trataba
de  un  melanocitoma  meníngeo  (fig.  4  A y B). Tras  la  cirugía,
la  paciente  evoluciona  favorablemente,  con mejoría  tanto
en  la  fuerza  muscular  como  en  la  sensibilidad  de  las extremi-
dades  inferiores.  En  la  actualidad,  la  paciente  está íntegra
neurológicamente,  con  recuperación  de  la  fuerza  muscular
de  las  extremidades  inferiores,  después  de  la  rehabilitación
correspondiente.

Discusión

Los  melanocitos  se originan  de  la capa  basal  de la  epidermis
y  de las  leptomeninges,  los  cuales  tienen  como  origen  común
la  cresta  neural1,7.

Las  neoplasias  melanocíticas  primarias  son lesiones  raras
originadas  de los  melanocitos.  Las  principales  áreas  afecta-
das  por  esta neoplasia  son:  el  puente,  cerebelo,  pedúnculos
cerebrales,  fosa  interpeduncular,  base  del  encéfalo,  la
médula  espinal,  principalmente  en  la región  cervical,  ya  que
estas  áreas  son las  más  abundantes  en leptomeninges7---10.

De  acuerdo  a  la clasificación  de la  World  Health  Organiza-
tion  (WHO),  estas  neoplasias  del  sistema  nervioso  central  se
dividen  en 3  tipos:  melanosis  difusa,  melanocitoma  menín-
geo  y melanoma  maligno1,2,10.

El  melanocitoma  meníngeo  es  la variedad  benigna4,6,
la  cual  se caracteriza  por  ser  focalizada  y se  confunde
en  múltiples  ocasiones  con  lesiones  aisladas  de  schwan-
noma,  meningiomas,  entre  otras.  La variedad  maligna  es  la
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Figura  3  Imagen  histopatológica,  con  presencia  de células
neoplásicas  con  citoplasma  escaso,  con  nucléolo  prominente  y
abundantes  células  grandes  pigmentadas,  denominadas  mela-
nófagos.

melanomatosis  leptomeníngea,  que  se caracteriza  por  ser
difusa,  con  menos  de  una  mitosis  por campo  con  Ki67,  la  cual
se  presenta  en <1%  de  los  campos  analizados  por  el  Servicio
de  Inmunopatología;  sin embargo,  esta  variedad  es difusa
y  generalizada  en  las  leptomeninges  de  la base  de cráneo
principalmente,  con un  pronóstico  malo5,11.  Ambas  lesiones
son  extraaxiales,  con  una  edad  media  de  44  años  (rango  9-
75),  cuya  duración  de  los  síntomas  van  desde  las  4 semanas
hasta  los  14 años,  según  lo reportado  en  la  literatura2,5.

La  melanocitosis  es un tumor  difuso  que  involucra  las
leptomeninges,  que  puede  formar  tumores  solitarios,  extra-
xiales,  de  color  negro  azulado,  el  cual  invade  el  parénquima
y  presenta  datos  de  malignidad,  con  aumento  en  las  mito-
sis  y  Ki67,  que  se  presenta  entre  el  1 y  el  6%  de  los  campos
analizados  por el Servicio  de  Inmunopatología6.

El melanoma  de  leptomeninges  presenta  datos  de  malig-
nidad  con  células  fusiformes  o epiteloides  anaplásicas,  que
están  agregadas  en los fascículos  de  melanina  en el cito-
plasma,  con  más  de 3  mitosis  atípicas  por campo,  nucléolos
centrales  eosinófilos,  numerosos5,12,13 y  Ki67,  la cual  se
presenta  en  >6%  de los  campos  analizados  por  el  Servi-
cio  de Inmunopatología5.  Clínicamente  son  tumores  bien
encapsulados,  de coloración  oscura  (por  el  alto  contenido
de  melanina  en  el  tumor)3:  la  coloración  azulada  de las
meninges  parece  relacionarse  con melanomatosis  difusa1,14

y  en  la médula  espinal  tienen  predilección  por  la  región
cervical.

La  mayoría  de estos tumores  tienen  relación  estrecha
con  las  raíces nerviosas  espinales,  están  adheridos  y  simu-
lan  un  neurinoma1,7,15,  con tendencia  a  comprimir  más  que
a  infiltrar;  son  de crecimiento  lento,  con una  sintomatología
radicular  progresiva8,9.

En la  tomografía  axial computada  aparecen  como  tumo-
res extraxiales,  bien  delimitados,  isodensos  o ligeramente
hiperdensos,  con captación  homogénea  del contraste,  que
asemejan  meningiomas10,13,16.

En  la  RM  en  T1  pueden  ser  isointensos,  aunque
generalmente  son hiperintensos.  Se  diferencian  de  los
meningiomas,  los  cuales  son  isointensos,  y  de  los  sch-
wannomas,  que  generalmente  son hipointensos.  En  T2  son
hipointensos.  El comportamiento  del tumor  en  la RM  se rela-
ciona  con  la cantidad  de melanina  presente:  así,  cuanto  más
abundante  sea  esta,  más  se acortan  los  tiempos  de relaja-
ción  en T1  y  T212,13.

Histológicamente  consiste  en haces  y nidos  de células
fusiformes  o epiteloides,  con  núcleo  vesicular  redondo  u
oval,  nucléolo  variable  y a  veces  prominente,  con  abun-
dante  melanina  en  el  citoplasma  y  en los  melanófogos;
tienen  estroma  fibrovascular  y las  células  tienen  tenden-
cia  a  formar  remolinos.  Una característica  importante  es
que  tienen  una  actividad  mitótica  o  índice  de prolifera-
ción  muy bajo  y deben  estar  ausentes  las  atipias  celulares,
la  necrosis,  la  hemorragia  y  la invasión  del  parénquima
nervioso2,17.

Figura  4  A)  Resonancia  magnética  de  columna  toracolumbar,  corte  sagital,  secuencia  T1, en  la  que  se  observa  lesión  intradural,
isointensa, que  comprime  el  canal  medular.  B)  Imagen  transquirúrgica,  con  lesión  negruzca  sin  infiltración  de aracnoides,  con  raíces
nerviosas observadas  por  debajo  del plano  aracnoideo.
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Se  debe  realizar  análisis  inmunohistoquímico  para  dife-
renciar  el  melanocitoma  meníngeo  de  otras  lesiones
pigmentadas  similares16. El melanocitoma  meníngeo  se
caracteriza  por  tener  una  reacción  positiva  a proteína  S-
100  y vimentina  y  a los anticuerpos  antimelanoma  (HMB-45),
MITF  y Melan-A,  y  tienen  una  reacción  negativa  para  el  antí-
geno  de  membrana  epitelial16,18.

Es  más  difícil  aún diferenciar  el  melanocitoma  del mela-
noma,  ya  que  ambos  comparten  la  positividad  para  HMB-45,
Melan-A,  MITF  y proteína  S-100,  y en  ocasiones  también
expresan  vimentina.  La  principal  diferencia  está  dada  por la
ausencia  de  signos  de  malignidad  histológica  como  el  pleo-
morfismo  celular  y atipias  nucleares,  la  presencia  de  mitosis
abundantes,  Ki-67  menor  al  2%,  necrosis  y hemorragia5,19.

La  microscopia  electrónica  de  las  células  tumorales
demuestra  su  diferenciación  melanocítica  con presencia
de  procesos  dendríticos  citoplasmáticos  y  melanosomas  en
varios  estadios  de  maduración5.

Se  ha  demostrado  la transformación  maligna  del  mela-
nocitoma  en  la  recidiva  local  y en  la diseminación
leptomeníngea,  en forma  de  metástasis  a  distancia  den-
tro  del  neuroeje,  el  cual  se denomina  melanomatosis
meníngea11,18;  incluso  se han  publicado  metástasis  fuera  del
sistema  nervioso  central9.

Las  lesiones  pigmentadas  no  melanocíticas  son  epen-
dimomas  pigmentados,  schwannomas  pigmentados,  tumor
neuroectodérmico  primitivo  pigmentado,  paragangliomas
pigmentados  y meningiomas  pigmentados1.

Las  características  histológicas  de  los  melanocitomas  en
patología  son  Ki67,  la cual  se presenta  en  <2%  de  los  campos
analizados  por  el  Servicio  de  Inmunopatología,  con  una  mito-
sis  o menos  por  10  campos  y  recurrencias  a  los  36  meses con
radioterapia;  las  lesiones  neoplásicas  melanocíticas  inter-
medias  presentan  Ki67,  que  aparece  en  <6%  de  los  campos
analizados  por  el  Servicio  de  Inmunopatología,  con  mitosis
de  1 a  3  por  10  campos  y con  una  recurrencia  posterior  a
la  radioterapia  de  17  meses;  y los  melanomas  presentan
Ki67,  que  aparece  en  <6%  de  los  campos  analizados  por el
Servicio  de  Inmunopatología,  con  mitosis  de  2  a  5  por  10  cam-
pos  y una  invasión  al  tejido  del  sistema  nervioso  y  necrosis
coagulativa11,20.

Rades  y Schild15 observaron  a  46  pacientes  durante
4  años.  Encontraron  recidivas  en  el  31%  de  las  extirpacio-
nes  completas  y  en el  45%  de  las  extirpaciones  parciales
seguidas  de  radioterapia.  El  78%  de  sus  pacientes  presen-
taron  una  extirpación  completa  con supervivencia  del 83%  a
5  años  y  el resto  (22%)  con extirpación  parcial  presentaron
una  supervivencia  del 40%  a 5  años.

Conclusión

La  melanomatosis  tiene  un  comportamiento  aberrante:  a
pesar  de  ser  una  lesión  benigna  se comporta  como  lesión
maligna,  esto  debido  a la lesión  que  genera  en  estructuras
vitales,  principalmente  en el  tallo  cerebral,  nervios  cranea-
les  y  médula  espinal,  con lo  que  genera  una  discapacidad
importante  en  los  pacientes.

Es  indispensable  realizar  un  estudio  histopatológico  efi-
caz  en  este  tipo  de  lesiones,  ya  que  es  el  principal  indicador
sobre  esta  dolencia.
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