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Resumen

La melanomatosis leptomeningea primaria es una entidad excepcio-
nalmente rara y representa un reto para el diagndstico en el contexto
clinico; sin embargo, en resonancia magnética esta afeccion se
presenta como hiperintensidad de senal de tipo difuso y lineal en las
leptomeninges en secuencias T1, lo cual es la clave diagnéstica que
sugiere la presencia de melanina y permite diferenciarla, ademas, de
otros tumores que afectan a las leptomeninges.
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Abstract

Primary leptomeningeal melanomatosis is an exceptionally rare entity
and represents a challenge for diagnosis in a clinical setting; however,
in magnetic resonance this disorder appears as diffuse and linear
signal hyperintensity in the leptomeninges in T1 sequences, which is
the diagnostic key which suggests the presence of melanin and helps
differentiate it, as well as other tumors affecting the leptomeninges.
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INTRODUCCION

El melanoma leptomeningeo, también conocido
como melanomatosis leptomeningea primaria,
es una forma agresiva del melanoma intracraneal
con una supervivencia media de 55 semanas
en los pacientes afectados y cuya caracteristica
es la diseminaciéon melanocitica a través de las
leptomeninges, los espacios perivasculares de
Virchow-Robin y la superficie del encéfalo.! Es
una enfermedad excepcionalmente rara, con una
incidencia estimada de sélo 5 casos por cada
100 millones de personas,” representa 1% de
todos los melanomas® y su diagnéstico clinico
es sumamente dificil; sin embargo, tiene carac-
terfsticas particulares por resonancia magnética
que pueden sugerirla.

CASO

Hombre de 34 anos de edad que acudi6 a
consulta por cefalea de 6 meses de evolucion,
agregandosele crisis convulsivas tipo ténico-
clénico generalizadas; en el transcurso de un
afio tuvo, ademas, diminucion progresiva de la
agudeza visual. Se efectu6 estudio de tomogra-
fia computada observando ventriculomegalia;
fue tratado como con cuadro de cisticercosis
por 12 dias sin experimentar mejoria. A este
cuadro se le sumaron vértigo, desorientacién y
problemas del lenguaje. Se realizé resonancia
magnética de craneo en un equipo de 1.5 T, en
fase simple y después de la aplicacién de gado-
linio donde se identific6 un leve incremento en
el volumen del sistema ventricular, sin datos de
edema transependimario; con zonas lineales de
hiperintensidad de sefial en secuencias T1 que
seguian el trayecto de las leptomeninges a nivel
supratentorial e infratentorial (Figura 1) con
predominio a nivel basal asi como peribulbar,
éstas se comportaban hipointensas en secuencias
T2 (Figura 2). Después de la aplicacién de ma-
terial de contraste paramagnético se observé un
reforzamiento difuso y lineal con engrosamiento

Figura 1. Secuencia axial T1: engrosamiento e hiper-
intensidad de senal de las leptomeninges de manera
difusa pero de predominio basal.

Figura 2. Acortamiento de T1 y T2 en las leptomenin-
ges engrosadas, secundario a depésito de melanina.

de las leptomeninges en practicamente toda la
superficie encefélica (Figura 3), lo que permitié
identificar una afectacién o infiltracién tumoral
mas generalizada que la visualizada en fase
simple. Una vez que se obtuvieron estos datos
se sugirio el diagndstico de infiltracién melano-
citica de las leptomeninges, pero debido a que
el paciente no tenia lesiones cutaneas ni ante-
cedente de una tumoracién primaria se decidio
realizar toma de biopsia de aracnoides a nivel
de quiasma 6ptico con abordaje supraorbitario
derecho, con reporte posquirtrgico de engrosa-
miento macroscépico y coloracion negruzca de
la aracnoides, de la cual se obtiene una muestra
que es enviada a estudio histopatolégico. El
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Figura 3.T1 axial con gadolinio: reforzamiento inten-
so y difuso de las leptomeninges a niveles supra- e
infratentorial.

servicio de patologia reporté un fragmento con
dimensiones de 1.0 x 1.0 x 0.3 cm, de forma
irregular, color negruzco, con peso de 2.1 g en
donde encontraron contenido melanocitico po-
sitivo para HMB-45 y S-100 en 85 y 30% de la
poblacién celular, respectivamente. El paciente
decidié no iniciar tratamiento y falleci6 8 meses
después del diagndstico.

DISCUSION

Las cubiertas leptomeningeas del encéfalo
pueden ser afectadas por una infinidad de
procesos de tipo neopldsico primario, proce-
sos metastdsicos, infecciosos, metabdlicos o
idiopaticos.* Los tumores leptomeningeos que
contienen melanina son la melanosis neurocuta-
nea, la melanomatosis leptomeningea primaria,
la melanocitosis y las metéstasis de melanoma
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primario;>® todas ellas con caracteristicas simi-
lares en resonancia magnética en fase simple
debido a que la infiltracién melanocitica de
cualquier etiologia tiene la particularidad de
presentarse con acortamiento del T1y T2, lo que
le confiere hiperintensidad e hipointensidad de
sefial, respectivamente, debido a radicales libres
paramagnéticos caracteristicos de su contenido
de melanina.'?® Esto representa la clave en el
diagnéstico de este tipo de patologias. Sin em-
bargo, a diferencia del resto de las afecciones en
las cuales existe acumulacion focal de células
melanociticas, la melanomatosis leptomeningea
primaria tiene una presentacion lineal hiperin-
tensa en secuencias T1,” con un realce continuo,
difuso e irregular después de la aplicacion de
gadolinio, sin nodularidades focales ni antece-
dente clinico de melanoma primario o lesiones
cutdneas.'? Debido a que la melanomatosis lep-
tomeningea primaria es una neoplasia agresiva
del sistema nervioso central, que cursa con mal
prondstico, es importante reconocer los hallaz-
gos en la resonancia magnética que permitan
realizar un adecuado y oportuno diagnéstico
diferencial.

CONCLUSION

Por tratarse de una entidad sumamente rara, el
diagnéstico imagenoldgico de la melanomatosis
leptomeningea primaria es de suma importancia.
Es imprescindible identificar, en la resonancia
magnética, la hiperintensidad de sefial y el
engrosamiento lineal de las leptomeninges en
secuencias T1 compatibles con un contenido
melanocitico, ademas de un reforzamiento di-
fuso con el gadolinio.
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