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Desde o primeiro caso publicado por Rokitanski, em 1861, tém-se acumulado
na literatura relatodos de melanose neurocutanea, que, em 1968, alcancaram um
total de 40 casos5. Van Bogaert, em 1948, reconheceu-a como uma sindrome
especifica, a que deu o nome de melanose neurocutinea. A partir dessa data
foram publicados mais 11 casos 1-46-9, Apesar de ser doenca rara, a melanose
neurocutinea se reveste de especial interesse, devido ao potencial para desen-
volver melanomas e pela possibilidade de determinar hidrocefalia secundaria,
cujo diagnostico diferencial deve-se ter em mente, especialmente frente a crianca
que apresente nevos pigmentados gigantes. Por essa razdo resolvemos publicar
o presente caso, acrescentando-o a literatura.

OBSERVACAO

J.S.M., feminina, 5 meses de idade, internada no Hospital da Criznca Santo Antonio
de Porto Alegre (Reg. 005371-A) em setembro de 1981, devido a hidrocefalia. Ao exame
clinico observou-se fontanela ampla e tensa, sendo o perimetro cefilico de 45cm. Foram
encontrados numerosos nevos pigmentados gigantes em membros inferiores, ombro
direito, regido dorsal e parietal direitas (Fig. 1). O eletrencefalograma mostrou sinais
de sofrimento cerebral difuso, mais acentuado no hemisfério esquerdo. A pneumencefa-
lografia revelou hidrocefalia tetraventricular por bloqueio da ecirculacdo do liguido
cefalorraqueano (LCR) ao nivel da cisterna quiasméitica. Foi indicada cirurgia para
derivacéio ventriculo-peritoneal. No infcio do ato ecirdirgico & paciente teve parada car-
diaca, sendo recuperada. A cirurgia foi suspensa. Enviada a sala de emergéncia, ficou
cianética e bradic4ardica, com posterior parada cardio-respiratéria irreversivel. A morte
ocorreu trés dias apos a admissfio hospitalar e a autdpsia foi relizada no Departamento
de Patologia (Reg. 142/81). A crianca pesava 8.650g e media 73cm, apresentava bom
estado de nutricdo. Havia edema generalizado e cianose de extremidades, bem como
manchas hiperpigmentadas localizadas nas regides dorsal, toridcica anterior, glitea,
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Fig. 1 — Nevos meldnicos gigantes localizados no dorso, membro inferior direito, ombro
direito e regido parietal direita, acompanhados de oulros pequenos nevos meldnicos.

abdominal, membros inferiores e superiores e crianio, medindo a maior 6,0 x 3,4cm,
algumas delas com pelos. Ao corte, as lesGes mostravam-se pardo-claras e foscas. As
fontanelas estavam aumentadas e tensas, com disjuncdo de suturas. A abertura da
cavidade craniana, o encéfalo apresentava-se tenso, edemaciado, com discreto espessa-
mento de leptomeninges basais. Na superficie dos hemisférios cerebelares observavam-se
manchas pardo-escuras e foscas, medindo a maior cerca de 1,0cm de didmetro (Fig. 3).
O corte transversal do encéfalo mostrava hidrocefalia tetraventricular (Fig. 2), com
LCR limpido. Nos cortes do cerebelo observavam-se manchas pardo-escuras e foscas,
localizadas em hemisférios cerebelares, ntcleos denteados e protuberdncia (Fig. 3). Os
demais 6rg8os ndo demonstravam alteracdes, além de acentuada congestdo vascular.
O exame histopatolégico das lesdes cutineas era caracteristico de rnevos melédnicos intra-
dérmicos (Fig. 4). Nas 4reas pigmentadas do encéfalo havia presenca de melanoblastas
repletos de gridnulos de hemossiderina no interlor do citoplasma (Figs. 4 e b).
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Fig. 2 — Corte transversal do cérebro, observando-se
hidrocefalia triventricular.
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Fig. 3 — Em A, cerebelo com drea pigmentada mo hemisfério direito, de
localizagdo superficial e espessamento de leptomeninges pré-pontinas.
Em B, no cerebelo e protuberdncia cortados transversalmente, obser-
va-se hiperpigmentacdo de niicleos denteados, c6rtex cerebelar e

substdncia cinzenta pontina.
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Fig. 4 — Em A, nevo melGnico intradérmico (H-E, 65 X). Em B, corte histoll-
gico da protuberdncia, observamndo-se, em meio a neurénios nNuUMerosos
melanoblastos (H-E, 100 X) .
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Fig. 5§ — Em A, corte histol6gico do cerebelo, com numerosos melanoblastos
entre os grdnulos do cerebelo e também mo cértex (Perls, 65 X). Em B,
células de Purkinje, granulos do cerebelo e melanoblastos (Perls, 00 X).
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COMENTARIOS

A melanose neurocutidnea (sindrome de van Bogaert) estd incluida no grupo
das facomatoses e é dentre elas a menos comum. Caracteriza-se pela presenga
de um ou mais nevos pigmentados gigantes, usualmente associados com nume-
rosos e pequenos nevos € pigmentacdo meningea e/ou encefalica. Os nevos
gigantes em geral possuem pelos 5, 4 semelhan¢a do que observamos no presente
caso. O aspecto microscépico da lesdo cutdnea foi a de nevos melidnico intradér-
mico. Este fato se reveste de especial importincia pois, para que se estabele¢a
o diagnostico de sindrome de van Bogaert, é fundamental que se exclua o
diagnostico de melanoma que possa ter determinado metastase no sistema
nervoso. A paciente estudada tinha 5 meses de idade, quando sdo rarissimos
os melanomas 8. Quando surgem nessa idade, ocorrem a partir de melanose
neurocutinea. O curso da doenga é fatal, ou pela transformagdo maligna ou
por hidrocefalia. No presente caso, a paciente apresentou hidrocefalia, que
nio chegou a ser tratada, pois houve no momento -da cirurgia parada cardio-res-
piratéria que ndo pode ser revertida. A hidrocefalia, nos casos de melanose
neurocutdnea, é geralmente devida a bloqueio 4 passagem do LCR nas cisternas
basais, como foi demonstrado pela pneumencefalografia da paciente em estudo.
As meninges podem apresentar-se macroscopicamente normais e o excesso de
células melanoéticas piais s6 seria observado ao exame microscépico. No pre-
sente caso também s se observou infiltragdo de melandcitos nas leptomeninges
basais e sobre o cerebelo, quando do exame histopatolégico. A pigmentacio
do cortex cerebelar foi observada em 259% dos casos relatados na literatura s,
frequentemente associada com deposicdo de pigmento em um ou em ambos
nicleos denteados, como bem se pode observar no caso aqui registrado. Esses
pacientes com pigmentacdo cerebelar apresentam usualmente depodsitos de mela-
nina na protuberincia, especialmente na substédncia cinzenta (fibras reticulares)5.
Essa pigmentacdo intraparenquimatosa é usualmente devida a infiltracdo ence-
falica por melan6fagos e sen acumulo em d&reas localizadas especificas de
substéancia cinzenta 5,

Postula-se que a melanose neurocutinea é uma displasia congénita da
crista neural, tendo em vista que os melanoblastos se originariam a partir
dessa estrutura. Fato que torna essa hipdtese aceitivel é a frequente associa-
¢do com outras facomatoses, como a neurofibromatose. Entretanto, o presente
caso ndo se acompanhava de lesdes associadas, mas se manifestou por hidrocefalia.

RESUMO

Um caso de melanose neurocutinea em crianca de 5 meses de idade foi
estudado. Demonstrou-se a presenca de manchas melandticas no cérebro, cere-
belo e protuberidncia, bem como nevos meldnicos intradérmicos gigantes. A
manifestacdo clinica se deveu a hidrocefalia tetraventricular por bloqueio &
passagem do LCR ao nivel da cisterna quiasmatica.



80

ARQ. NEURO-PSIQUIATRIA (840 PAULO) VOL. 43, N° 1, MARCO, 1985

SUMMARY

Neurocutaneous melanosis: autopsy study of a case.

The clinical, radiological and autopsy features of a 5-month-old child with

neurocutaneous melanosis are described. The patient had multiple disseminated
benign cutaneous nevi. The pneumoencephalogram showed non-obstructive
hydrocephalus. The patient died at the third day of hospitalization and
autopsy was performed. A mild hydrocephalus and melanic specks in cerebellum
and in the hrainstem were disclosed.
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