
M E L A N O S E N E U R O C U T Â N E A 

ESTUDO AUTÓPSIC O D E U M CAS O 

L. M.  BARBOSA  COUTINHO  * 
M. F.  COUTINHO** 
L. C.  TEIXEIRA  *** 
J. M.  ULBRIC H **** 

Desde o  primeir o cas o publicad o po r Rokitanski , e m 1861 , têm-s e acumulad o 
na literatur a relatodo s d e melanos e neurocutânea , que , e m 1968 , alcançara m u m 
total d e 4 0 casos 5 . Va n Bogaert , e m 1948 , reconheceu- a com o um a síndrom e 
específica, a  qu e de u o  nom e d e melanos e neurocutânea . A  parti r dess a dat a 
foram publicado s mai s 1 1 caso s 1-4,6-9 . Apesa r d e se r doenç a rara , a  melanos e 
neurocutânea s e revest e d e especia l interesse , devid o a o potencia l par a desen -
volver melanoma s e  pel a possibilidad e d e determina r hidrocefali a secundária , 
cujo diagnóstic o diferencia l deve-s e te r e m mente , especialment e frent e a  crianç a 
que apresent e nevo s pigmentado s gigantes . Po r ess a razã o resolvemo s publica r 
o present e caso , acrescentando- o à  literatura . 

OBSERVAÇÃO 

J.S.M., feminina , 5  mese s d e idade , internad a n o Hospita l d a Crlioiç a Sant o Antoni o 
de Port o Alegr e (Reg . 005371-A ) e m setembr o d e 1981 , devid o a  hidrocefalia . A o exam e 
clinico observou-s e fontanel a ampl a e  tensa , send o o  perímetr o cefálic o d e 45cm . Fora m 
encontrados numeroso s nevo s pigmentado s gigante s e m membro s inferiores , ombr o 
direito, regiã o dorsa l e  parieta l direita s (Fig . 1) . O  eletrencefalogram a mostro u sinai s 
de sofriment o cerebra l difuso , mai s acentuad o n o hemisféri o esquerdo . A  pneumencefa -
lografia revelo u hidrocefali a tetraventricula r po r bloquei o d a circulaçã o d o líquid o 
cefalorraqueano (LCR ) a o níve l d a cistern a quiasmática . Fo i indicad a cirurgi a par a 
derivação ventrículo-peritoneal . N o iníci o d o at o cirúrgic o a  pacient e tev e parad a car -
díaca, send o recuperada . A  cirurgi a fo i suspensa . Enviad a à  sal a d e emergência , fico u 
cianótica e  bradicárdica , co m posterio r parad a cárdio-respiratóri a irreversível . A  mort e 
ocorreu trê s dia s apó s a  admissã o hospitala r e  a  autópsi a fo i relizad a n o Departament o 
de Patologi a (Reg . 142/81) . A  crianç a pesav a 8.650 g e  medi a 73cm , apresentav a bo m 
estado d e nutrição . Havi a edem a generalizad o e  cianos e d e extremidades , be m com o 
manchas hiperpigmentada s localizada s na s regiõe s dorsal , torácic a anterior , glútea , 
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abdominal, membro s inferiore s e  superiore s e  crânio , medind o a  maio r 6, 0 x  3,4cm , 
algumas dela s co m pelos . A o corte , a s lesõe s mostravam-s e pardo-clara s e  foscas . A s 
fontanelas estava m aumentada s e  tensas , co m disjunçã o d e suturas . À  abertur a d a 
cavidade craniana , o  encéfal o apresentava-s e tenso , edemaciado , co m discret o espessa -
mento d e leptomeninge s basais . N a superfíci e do s hemisfério s cerebelare s observavam-s e 
manchas pardo-escura s e  foscas , medind o a  maio r cerc a d e l,0c m d * diâmetro (Fig . 3) . 
O cort e transversa l d o encéfal o mostrav a hidrocefali a tetraventricula r (Fig . 2) , co m 
LCR límpido . No s corte s d o cerebel o observavam-s e mancha s pardo-escura s e  foscas , 
localizadas e m hemisfério s cerebelares , núcleo s denteado s e  protuberânci a (Fig . 3) . O s 
demais órgão s nã o demonstrava m alterações , alé m d e acentuad a congestã o vascular . 
O exam e histopatológic o da s lesõe s cutânea s er a característic o d e nevo s mélânico s intra -
dérmicos (Fig . 4) . Na s área s pigmentada s d o encéfal o havi a presenç a d e melanoblasto s 
repletos d e grânulo s d e hemossiderin a n o interio r d o citoplasm a (Figs . 4  e  5) . 











COMENTÁRIOS 

A melanos e neurocutâne a (síndrom e d e va n Bogaert ) est á incluíd a n o grup o 
das facomatose s e  é  dentr e ela s a  meno s comum . Caracteriza-s e pel a presenç a 
de u m o u mai s nevo s pigmentado s gigantes , usualment e associado s co m nume -
rosos e  pequeno s nevo s e  pigmentaçã o menínge a e/o u encefálica . O s nevo s 
gigantes e m gera l possue m pelos 5 , à  semelhanç a d o qu e observamo s n o present e 
caso. O  aspect o microscópic o d a lesã o cutâne a fo i a  d e nevo s melânic o intradér -
mico. Est e fat o s e revest e d e especia l importânci a pois , par a qu e s e estabeleç a 
o diagnóstic o d e síndrom e d e va n Bogaert , é  fundamenta l qu e s e exclu a o 
diagnóstico d e melanom a qu e poss a te r determinad o metástas e n o sistem a 
nervoso. A  pacient e estudad a tinh a 5  mese s d e idade , quand o sã o raríssimo s 
os melanomas 6. Quand o surge m ness a idade , ocorre m a  parti r d e melanos e 
neurocutânea. O  curs o d a doenç a é  fatal , o u pel a transformaçã o malign a o u 
por hidrocefalia . N o present e caso , a  pacient e apresento u hidrocefalia , qu e 
não chego u a  se r tratada , poi s houv e n o moment o d a cirurgi a parad a cárdio-res -
piratória qu e nã o pod e se r revertida . A  hidrocefalia , no s caso s d e melanos e 
neurocutânea, é  geralment e devid a a  bloquei o à  passage m d o LC R na s cisterna s 
basais, com o fo i demonstrad o pel a pneumencefalografi a d a pacient e e m estudo . 
As meninge s pode m apresentar-s e macroscopicament e normai s e  o  excess o d e 
células melanótica s piai s s ó seri a observad o a o exam e microscópico . N o pre -
sente cas o també m s ó s e observo u infiltraçã o d e melanócito s na s leptomeninge s 
basais e  sobr e o  cerebelo , quand o d o exam e histopatológico . A  pigmentaçã o 
do corte x cerebela r fo i observad a e m 25 % do s caso s relatado s n a literatura 5, 
freqüentemente associad a co m deposiçã o d e pigment o e m u m o u e m ambo s 
núcleos denteados , com o be m s e pod e observa r n o cas o aqu i registrado . Esse s 
pacientes co m pigmentaçã o cerebela r apresenta m usualment e depósito s d e mela -
nina n a protuberância , especialment e n a substânci a cinzent a (fibra s reticulares) 5. 
Essa pigmentaçã o intraparenquimatos a é  usualment e devid a a  infiltraçã o ence -
fálica po r melanófago s e  se n acúmul o e m área s localizada s específica s d e 
substância cinzenta 5. 

Postula-se qu e a  melanos e neurocutâne a é  um a displasi a congênit a d a 
crista neural , tend o e m vist a qu e o s melanoblasto s s e originaria m a  parti r 
dessa estrutura . Fat o qu e torn a ess a hipótes e aceitáve l é  a  freqüent e associa -
ção co m outra s facomatoses , com o a  neurofibromatose . Entretanto , o  present e 
caso nã o s e acompanhav a d e lesõe s associadas , ma s s e manifesto u po r hidrocefalia . 

RESUMO 

Um cas o d e melanos e neurocutâne a e m crianç a d e 5  mese s d e idad e fo i 
estudado. Demonstrou-s e a  presenç a d e mancha s melanótica s n o cérebro , cere -
belo e  protuberância , be m com o nevo s melânico s intradérmico s gigantes . A 
manifestação clínic a s e deve u a  hidrocefali a tetraventricula r po r bloquei o à 
passagem d o LC R a o níve l d a cistern a quiasmática . 
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SUMMARY 

Neurocutaneous melanosis:  autopsy  study  of  a  case. 

The clinical , radiologica l an d autops y feature s o f a  5-month-ol d chil d wit h 
neurocutaneous melanosi s ar e described . Th e patien t ha d multipl e disseminate d 
benign cutaneou s nevi . Th e pneumoencephalogra m showe d non-obstructiv e 
hydrocephalus. Th e patien t die d a t th e thir d da y o f hospitalizatio n an d 
autopsy wa s performed . A  mil d hydrocephalu s an d melani c speck s i n cerebellu m 
and i n th e brainste m wer e disclosed . 
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