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La melanosis neurocutanea (MNC), descrita inicialmente por Rokitansky en 1861, es considerada un
trastorno congénito esporadico, cuya caracteristica primordial esta dada por la presencia de nevos
pigmentados gigantes o multiples en la piel, asi como una excesiva proliferacién de células melanicas
benignas o malignas en leptomeninges.

Su patogenia se desconoce, pero se piensa que su origen pueda ser el resultado de una aberracién
congénita en el desarrollo del neuroectodermo, que determina la infiltracién y proliferacién de
nevomelanocitos en el sistema nervioso central.

Pueden formarse a partir de grandes nevos melanociticos congénitos en particular los que cubren el
eje posterior y que se producen en el contexto de los nevos melanociticos satélites multiples.

Existen pocos informes al respecto en la literatura médica (poco mas de 100), por lo que constituye
una entidad rara, presumiblemente no hereditaria, que puede presentarse en cualquier sexo, pero
hasta ahora generalmente en personas de piel blanca, aunque no se ha demostrado un predominio
racial en ese sentido.

Para su diagnostico se han establecido varios criterios :

Presencia de nevos congénitos grandes (20 cm de diametro o mas en el adulto o su tamafio
proporcional de 9 cm en la cabeza 0 6 cm en el resto del cuerpo del neonato y lactante) y multiples
(si existen al menos 3 lesiones), asociados a melanosis 0 melanomas meningeos. Ausencia de
melanoma cutdneo, salvo si las lesiones meningeas son histolégicamente benignas. No evidencia de
melanoma meningeo, excepto en los casos en que las lesiones cutdaneas sean histoldgicamente
benignas.

La RM neuroaxial se debe realizar en todos los casos e, idealmente, antes de la mielinizacién del
cerebro para proporcionar la mayor sensibilidad para la deteccion de depdsitos de melanina en las
leptomeninges (Scattolin et al. 2011).

El diagndstico definitivo se basa en la confirmacién histologica de las lesiones del sistema nervioso
central; y el provisional, en la no verificacién de estas (Lozada Mengana et al. 2004).

Puede dar lugar a secuelas neuroldgicas y evitar el desarrollo neuroldgico y se asocia con un riesgo
significativo de melanoma primario del sistema nervioso central (Shah and Kara 2010).
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