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Melanoma meningeo primario na coluna toracica: etiologia rara de lesédo
expansiva intrarraquidiana

Primary meningeal melanoma in the thoracic spine: rare etiology of
intrarachidial expansive lesion
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RESUMO

Les6es tumorais melanociticas primarias do sistema nervoso central (SNC) sdo raras e formam
um continuo de apresentacdo morfoldgica composto pelo melanocitoma e o melanoma
meningeo, este uma das principais entidades de tal espectro. Ocorrem normalmente na fossa
posterior e coluna cervical alta, locais ricos em melandcitos, mas podem incidir sobre qualquer
porcdo do SNC; por isso, a sintomatologia € variada. A investigacdo por imagem é desafiadora
na auséncia de achados neurocutaneos sugestivos, uma vez que o0 aspecto radiologico é
inespecifico. Os melanomas meningeos sdo bastante agressivos e podem disseminar-se para
outros 6rgdos, e o tratamento de escolha é a excisdo cirdrgica completa associada a
radioquimioterapia adjuvante.
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ABSTRACT

Primary melanocytic tumor lesions of the central nervous system (CNS) are rare and form a
continuum of morphological presentation composed of melanocytoma and meningeal
melanoma, the latter being one of the main entities of such a spectrum. They usually occur in
the posterior fossa and upper cervical spine, sites rich in melanocytes, but can affect any portion
of the CNS; therefore, the symptomatology is varied. Imaging investigation is challenging in
the absence of suggestive neurocutaneous findings, as the radiological appearance is non-
specific. Meningeal melanomas are quite aggressive and can spread to other organs, and the
treatment of choice is complete surgical excision associated with adjuvant radiochemotherapy.

Keywords: melanoma, meningeal neoplasms, central nervous system.

1 INTRODUCAO

LesBes tumorais melanociticas primarias do sistema nervoso central (SNC) sdo raras e
podem ter diversas formas de apresentacdo, sendo o melanoma meningeo uma das principais.
E mais comum na fossa posterior e coluna cervical alta devido a grande concentracdo de
melandcitos leptomeningeos nas faces anterior e lateral da medula espinhal e do bulbo, embora
possa ocorrer em qualquer nivel. Por isso, a sintomatologia é variada, geralmente relacionada

a compressao medular, e requere, nestes casos, intervencgdo cirargica urgente.

2 RELATO DO CASO

Paciente masculino, 22 anos, queixando-se de parestesia e hipoestesia em membro
inferior esquerdo por um més, sem déficits motores, neurol6gicos ou sinais meningeos ao
exame fisico. Antecedentes patoldgicos pessoais e familiares inexpressivos. Para elucidacéo
diagnostica, foi submetido a ressonancia magnética (RM) de colunas, a qual revelou nodulo
solido circunscrito intracanal e extramedular ao nivel de T11, de 4,2 x 2,7 x 1,4 cm, centrado
na origem das raizes esquerdas deste nivel e com extensao para o trajeto foraminal destas e de
T12 (imagens 1 a 3). A lesdo provocava deslocamento contralateral da medula espinhal sem,
contanto, infiltra-la, e remodelamento 6sseo do corpo de T11. Foi aventada a hipétese de
neoplasia benigna neurogénica, e o paciente foi encaminhado para laminotomia.

O exame anatomopatologico da lesdo evidenciou neoplasia de células fusiformes
intensamente pigmentada com hipercelularidade e pleomorfismo nuclear com necrose
isquémica focal, enquanto que o estudo imunohistoquimico demonstrou positividade para
marcadores melanociticos e deposi¢do de colageno perilobular focal com colageno 1V, com
positividade em ninhos a reticulina (imagem 4), sugerindo tumor melanocitico primario do
SNC.
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Figura 1: Imagens de RM ponderadas em T1 (A) e T1 com saturacdo de gordura ap6s a administracdo de meio
de contraste (B) em corte sagital. Ha nodulo sélido intrarraquidiano, extramedular, nos niveis T11 e T12, com
hipersinal intrinseco em T1 e realce intenso e homogéneo pds-contraste.

Fonte: Elaborada pelos autores.

Figura 2: O nddulo sélido apresenta sinal intermediério em T2 (A) e discreto hipersinal em STIR (B). N&o ha
sinais de invasdo medular.

Fonte: Elaborada pelos autores.
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Figura 3: Imagem de RM ponderada em T2 em corte axial. A lesdo ocupa 50% do canal vertebral, determinando
deslocamento da medula espinhal para a direita e remodelamento 6sseo com afilamento focal crénico da parede
posterior do corpo de T11 e discreto alargamento do neuroforame.

Fonte: Elaborada pelos autores.

Figura 4: Lesdo caracterizada por proliferacdo de células fusiformes e epitelioides, cromatina vesicular e
citoplasma anfofilico e adensamento pigmentado e nucéolos evidentes, organizadas em fasciculos ou agregados

com aumento de celularidade em melo a frequentes melanofagos e derrame plgmentar
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Fonte: Elaborada pelos autores.

3 DISCUSSAO

Devido a infrequéncia de tais neoplasias, a literatura disponivel acerca das lesdes
melanociticas do SNC é escassa, mas ha dados disponiveis que permitem estimar sua
epidemiologia: podem apresentar-se como proliferagdes celulares difusas de caracteristica
infiltrativa, denominadas melanocitoma, ou como uma massa Unica e organizada de
crescimento lento, 0 melanoma (MM) propriamente dito, sendo este a manifestacdo radiolégica
mais comum.

Os MM primarios do SNC séo atipicos, ocorrendo na auséncia de neoplasia semelhante
fora do neuroeixo. Constituem aproximadamente 1% de todos os casos de MM, e 0,05% dos

tumores malignos priméarios do SNC. Predominam no sexo masculino, nas popula¢bes do
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Japdo, Estados Unidos e Europa, sem predilecéo por idade, embora haja trabalhos que afirmem
acometer preferencialmente quarta e quinta décadas de vida. O MM primario de leptomeninges,
por sua vez, é ainda mais raro, acometendo uma a cada 20 milhdes de pessoas.

O diagnéstico por imagem do MM priméario do SNC é desafiador na auséncia de
melanose neurocutanea e de células melanociticas no liquido cefalorraquidiano, uma vez que o
aspecto radiolégico é inespecifico: na tomografia computadorizada (TC), manifesta-se como
lesdo circunscrita extramedular espontaneamente densa nas imagens nao contrastadas devido
ao seu componente intrinseco de melanina e a hemorragias intratumorais. Ap6s a administracdo
de contraste, realga-se intensa e heterogeneamente.

Na RM, devido as propriedades paramagnéticas da melanina, 0 MM meningeo
melanocitico é massa iso ou hiperintensa nas sequéncias ponderadas em T1 e hipointensa nas
sequéncias ponderadas em T2. Tem hipersinal em FLAIR e realce homogéneo apds a
administracdo do meio de contraste. O melanoma amelanocitico, de maneira oposta, tem
isossinal em T1. Pode haver efeito de massa, edema e hemorragias, que corroboram o
diagnostico de MM em favor de lesGes meningeas benignas.

Histologicamente, as neoplasias meningeas, de maneira geral, sdo caracterizadas pelo
entrelacamento de células fusiformes, de morfologia poligonal e focos de diferenciacao
epitelioide, com eminente deposicdo de melanina. O MM pode ser diferenciado do
melanocitoma através de estudo imunohistoquimico, embora seja desafiador a medida que
ambas as lesbes apresentam marcadores positivos para proteina S100 e HMB-45. O MM,
entretanto, apresenta tipicamente antigenos epiteliais de membrana.

O MM meningeo priméario é bastante agressivo, e pode disseminar-se para outros
6rgdos, sendo as adrenais importante sitio de implantacdo secundaria. O tratamento de escolha
¢ a excisdo cirargica completa associada a radioquimioterapia adjuvante. A droga de escolha é

a dacarbazina, utilizada também em MM metastaticos e doenca de Hodgkin.

4 CONCLUSAO

A suspeicdo do MM meningeo primario na auséncia de alteragdes cuténeas é dificil
devido a raridade do tumor, e a chave para o diagndstico € conciliar a suspeicao clinica, achados
radiologicos e histopatolégicos.

O progndstico é reservado mesmo com a excisdo total da leséo aliada a tratamento
adjuvante. Novas terapias-alvo e imunoterapias estdo sendo testadas para ampliar a sobrevida

do paciente.
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