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CARTA - CASO CLiNICO

Melanoma primario de leptomeninge
em paciente com nevo melanocitico
congénito gigante™

Prezado Editor,

O nevo melanocitico congénito (NMC) caracteriza-se por
lesoes pigmentadas presentes ao nascimento. A forma
gigante (NMCG) apresenta extensao minima de 20 cm na vida
adulta e é rara, presente em 1:20.000 nascimentos. Além
de ser uma condicao inestética, o NMCG apresenta riscos de
morbidades extracutaneas, como as complicacdes neurolo-
gicas. Um exemplo ¢é a proliferacdo benigna ou maligna de
células névicas no sistema nervoso central (SNC), condicao
chamada de melanose neurocutanea (MNC).'

Relatamos um caso de uma paciente de sexo feminino,
acompanhada desde os 2 anos com o diagnostico de NMCG
em ‘‘vestimenta’’. Sem sintomas neuroldgicos ou alteracdes
no desenvolvimento psicomotor, porém o exame de RNM de
cranio apresentou sinal hiperintenso em T1 na regiao parie-
tal esquerda, correspondente a MNC.

Ao exame dermatologico, placa marrom-enegrecida com
hipertricose, estendendo-se da regido cervical até os joe-
lhos, em ‘vestimenta’’, com multiplas lesdes satélites em
face e extremidades (fig. 1). A paciente apresentava no
dorso nddulos correspondentes a schawannoma. Aos 10 anos,
apos perda de seguimento clinico por 3 anos, iniciou quadro
sUbito de convulsdes, paresia em hemicorpo direito, cefaleia
e vOmitos.

Exame de RNM de cranio demonstrou a presenca de lesao
Unica expansiva sélida que media 5x 3,5 cm em regiao fron-
toparietal esquerda, associado a intenso edema, promovia
desvio da linha média (fig. 2). Na analise histopatolo-
gica, observa-se uma neoplasia formada pela proliferacao
de células atipicas, continha pigmento castanho granular
e com nucleos centrais aumentados de volume, hipercro-
maticos, com nucléolos evidentes, frequentes figuras de
mitose, infiltrava preferencialmente a meninge, mas tam-
bém o parénquima encefalico adjacente, em meio a areas
de necrose e de hemorragia (fig. 3).

0O exame de imuno-histoquimica apresentou forte rea-
tividade para anticorpos S100, HBM45 e Melan A. Exames
adicionais de imagem nao demonstraram metastase. O diag-
nostico final foi de melanoma primario de leptomeninge. A
paciente evoluiu a 6bito apds quatro meses por quadro de
hemorragia intracraniana seguida de parada cardiorrespira-
toria.

O melanoma (MM) primario do SNC é uma doenca
rara. Representa 1% dos MM e aproximadamente 0,05%
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Figura 1 Nevo melanocitico congénito gigante em
‘‘vestimenta’’, com extenso nimero de lesdes satélites.

Figura 2 Lesao Unica expansiva solida que media 5x3,5 cm
em regiao frontoparietal esquerda, associada a intenso edema
vasogénico, promoviam desvio da linha média.
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Figura 3  Neoplasia formada pela proliferacao de células ati-
picas com pigmento, infiltrava preferencialmente a meninge,
em meio a areas de necrose e de hemorragia (Hematoxina &
eosina, 40x).

das malignidades primarias dos tumores cranianos. Esses
podem ser divididos em padrao nodular intraparenquimal e
leptomenigeo.? O MM primario da leptomeninge é extrema-
mente raro, com um caso a cada 20 milhdes de individuos,
demonstra geralmente uma progressao agressiva e resistén-
cia a quimioterapia e radioterapia.’?

O risco de MM cutaneo e extracutaneo estimado ao longo
da vida para os individuos com multiplos NMC é em torno
de 5%. Esse risco é aumentado para 12% em pacientes com
MNC. Essa é caracterizada pela migracao e a proliferacao
erronea de células névicas no SNC a partir de melanoblastos
da crista neural em pacientes com NMC.?%*

A MNC implica diversas comorbidades adicionais para
esses pacientes que incluem hidrocefalia, convulsées, para-
lisia de nervos cranianos, distlrbios neuropsiquiatricos e o
risco de degeneracao maligna das células. A taxa de mor-
talidade é proxima de 100% para os casos de MM do SNC e
70% dos pacientes com MNC evoluem a ébito antes dos 10
anos."?

Os nevos congénitos apresentam um comportamento bio-
logico diferente devido a presenca de mutacbes somaticas
em 81% dos casos no gene NRAS dos melandcitos, em
detrimento das mutacées BRAF, evidenciando que eles sao
diferentes geneticamente dos nevos desenvolvidos apos o
nascimento e disparam como um fator de risco para mela-
noma primario do SNC e cuténeo.*

Tumores com mutacoes NRAS tendem a um comporta-
mento mais agressivo mesmo em estagios iniciais da doenca.
Em vista desse microambiente genético diferenciado, tera-
pias alvos tém sido investigadas para melanoma do SNC em
pacientes com NMC e a mutacdo comprovada do proton-
cogene NRAS. Estudos iniciais demostraram resultados dos
inibidores de MEK, o Trametinib, nos controle de sintomas
e melhoria da qualidade de vida, um importante passo na
descoberta de novos tratamentos para essa condicao.*?

0 risco de MNC e consequente malignizacdo do quadro é
aumentado na presenca de multiplas lesdes névicas satéli-
tes, NMCG extenso e a localizagao paravertebral.’3

0 melanoma do SNC emerge atualmente como o principal
fator progndstico em criangcas com NMCG. Nesse cenario, o

risco de melanoma cutaneo desempenha um papel menos
decisivo dentro das possibilidades terapéuticas de cirur-
gias excisionais profilaticas. Ganha foco nesse cenario as
alteracées na RNM, exame que deve ser feito preferenci-
almente no primeiro ano de vida, pois a incidéncia de MM
de SNC e cutaneo no grupo com o exame alterado é de 12%,
em oposicao a incidéncia de MM de 1% no grupo com RNM de
SNC normal ao nascer. O seguimento clinico dos pacientes
com exames de RNM alterados deve ser anual.’
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