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Introduccion

La melanosis neurocutanea (MNC) es un trastorno congénito
no hereditario caracterizado por |la asociacion de nevos
pigmentados multiples o de gran tamano y una excesiva
proliferacion de células melanociticas en leptomeninges u
otras zonas del SNC.



Se presentan tres casos de melanosis neurocutanea en
pacientes con nevos melanociticos congénitos gigantes

(NMCG), dos de ellos sin sintomatologia neurologica vy una
paciente con episodios convulsivos.



Caso 1

Paciente femenina de 6 anos de edad gue presenta nevo
melanocitico intradermico en gluteo izquierdo que se extiende
a muslo homolateral, con multiples satelitosis. Antecedente de

convulsiones a los 2 anos.



Se realizdo RM donde se identifico imagen hiperintensa en T1 a
nivel bi-temporal (amigdalas), hipointensa en secuencias T2 y
FLAIR, sugestivas de deposito de melanina
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Caso 2

Paciente masculino de 12 anos de edad. Presenta nevo
melanocitico intradermico piloso en tercio inferior del torax,
abdomen, que se extiende a gluteos, con multiples satelitosis






Se realizdo RM donde se evidencia imagen hiperintensa en T1 a nivel
temporal medial derecho (amigdala), sugestiva de deposito de
melanina con leve realce leptomeningeo adyacente.




Caso 3

Paciente masculino de 5 ahos de edad con nevo melanocitico
gigante congenito retroauricular derecho, que se extiende a la
mejilla homolateral.
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Se realizo RM donde se observa imagen hiperintensa en T1,
intracanalicular posterior, a nivel de L2, lineal, compatible con

melanosis leptomeningea.
! |




Discusion

* La melanosis neurocutanea se caracteriza por la proliferacion
de melanocitos en el SNC, asociada a un nevo melanocitico
congénito gigante o satelitosis cutaneas. 14

* La mayoria son asintomaticas, siendo solo un hallazgo en las
neuroimagenes. Los sintomas consisten en convulsiones,
hipertension endocraneana, entre otros.



El estudio de eleccion para la melanosis del SNC es la RM con
contraste. Los hallazgos son areas hiperintensas en T1 en
|Obulos temporales, amigdala, talamo y cerebelo. La afectacion
meningea se evidencia luego de la administracion de contraste

endovenoso.



Conclusion

* Ante la presencia de un nevo melanocitico congenito gigante
o satelitosis, se debe realizar RM de SNC con contraste para
pesquisar la aparicion de melanosis neurocutanea e instaurar
el tratamiento, ya que el pronostico es desfavorable.
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