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RESUMO
Contexto: O melanocitoma meníngeo é uma lesão infrequente, benigna, mas localmente agressiva. Sua 
localização intramedular é muito rara, existindo apenas três casos descritos na literatura. A propósito 
deste caso clínico, os autores reveem a literatura e discutem as características clínicas, imagiológicas 
e histológicas desse tipo de lesão. Relato do caso: Homem de 54 anos de idade com melanocitoma 
meníngeo intramedular dorsal (T11). Clinicamente apresentou, de início, disestesias torácicas, sem 
déficits neurológicos associados, que se mantiveram estáveis ao longo de dois anos. Após esse período 
teve instalação súbita de paraparesia. O diagnóstico definitivo foi estabelecido por exame histológico e 
imunocitoquímico após ressecção cirúrgica parcial da lesão. A pesquisa de melanoma maligno cutâneo-
-mucoso ou ocular foi negativa. Apesar de evolução inicial favorável apresentou recrescimento tumoral 
dois anos e meio após a primeira cirurgia, sendo reoperado. Apesar da ausência de complicações 
diretamente relacionadas com a cirurgia, acabou por falecer por sepsis na sequência de ruptura de 
diverticulite intestinal semanas depois.
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ABSTRACT
Thoracic spinal cord meningeal melanocytoma. Case Report
Background: Meningeal melanocytomas are infrequent, benign tumors but with a locally agressive 
behaviour. Extension to the spinal cord of these lesions is very rare and there are only three cases 
reported in the literature. The authors review the literature and discuss the clinical, neuroimaging and 
pathological features of this lesion. Case report: The authors present a case of a 54-year-old man with 
a thoracic spinal cord meningeal melanocytoma (T11). During two years the only complain was thoracic 
disestesias with no neurological deficit. After that period there was a sudden onset of paraparesia. The 
definitive diagnosis was made by histologic and immunocytochemical studies after parcial surgical 
excision of the lesion. No evidence of cutaneous, mucous or ocular malignant melanoma was found. 
Although an inicial favourable evolution, two and a half years after the first surgery the tumor regrowth 
and the patient was reoperated. No complications related to the surgery occurred but the patient had a 
rupture of an intestinal diverticulitis and died from sepsis some weeks later.
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Introdução
O melanocitoma meníngeo é um tumor pigmentado 

primário das leptomeninges, descrito pela primeira vez em 
1972 por Limas e Tio.21 Seu diagnóstico diferencial inclui 
as seguintes entidades histopatológicas: melanoma ma-
ligno primário ou metastático, schwannoma melanótico, 
meningioma melanótico e melanoblastose.2,10,17,21,23,25,34

Encontramos apenas 46 casos de melanocitomas 
meníngeos espinhais publicados;1-20,22-35 sua localização 
intramedular é muito rara, existindo, até a data, apenas 
três casos descritos na literatura.2,10,34

Apresentamos o caso de um melanocitoma menín-
geo intramedular dorsal e descrevemos o quadro clínico, 
as características imagiológicas, histopatológicas e imu-
nocitoquímicas da lesão, o tratamento e o follow-up.
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Nos anos seguintes, o quadro clínico permaneceu 
estável e os exames imagiológicos de controle não 
evidenciaram crescimento nem alteração das caracte-
rísticas da lesão intramedular. 

Em outubro de 2004 apresentou instalação súbita 
de dorsalgia e paraparesia. O estudo com RM mostrou 
crescimento da lesão, sobretudo à custa de seu com-
ponente intramedular, sem evidência de hemorragia 
intratumoral (Figura 2). Foi então decidido abordar 
cirurgicamente a lesão: após laminectomias de T9 a 
T11, a abertura da dura-máter permitiu visualizar a 
porção inferior da medula e a cauda equina, envolvidas 
por um tecido negro, sem plano de clivagem evidente 
com o tecido nervoso, que se continuava para a face 
anterior da medula, insinuando-se junto à linha média 
para o interior desta. Diante da aparente benignidade da 
lesão e ao risco significativo que uma ressecção mais 
extensa (mas que seria sempre incompleta) acarretava, 
optou-se pela remoção parcial do tumor.

O exame histopatológico revelou uma lesão cons-
tituída por células ricas em melanina, com núcleos 
pequenos e regulares, dispostas ao longo de tecido 
mesenquimatoso (provável bainha de raízes nervo-
sas) e em ninhos de padrão epitelioide e fusiforme, 
não se identificando mitoses nem áreas de necrose 
(Figura 3). No estudo imunocitoquímico verificou-se 
positividade para HMB45 e negatividade para EMA 
(Figura 4). As características morfológicas das células 
e sua disposição arquitectural, associadas à positivi-
dade para HMB45, indicaram tratar-se de um tumor 
melanocítico (melanocitoma) sem características  
de malignidade.

A pesquisa de melanoma maligno cutâneo-mucoso 
ou ocular foi negativa.

Relato do caso
Homem de 54 anos de idade, sem antecedentes pato-

lógicos relevantes, enviado à consulta de neurocirurgia 
em 1999, por quadro de cefaleias, episódios transitórios 
de visão turva e quadro de disestesias torácicas. O exa-
me neurológico era normal, excetuando a presença de 
sinal de Babinsky à direita e edema papilar bilateral. Foi 
avaliado pela oftalmologia, não tendo sido objetivada 
diminuição da acuidade visual. Realizou potenciais 
evocados somatossensitivos dos membros superiores 
e inferiores, que foram normais. 

A ressonância magnética (RM) encefálica foi 
normal; a RM da coluna torácica revelou uma lesão 
intramedular no nível T11, com componente anterior 
exofítico, hiperintensa em T1 e isointensa em T2, cap-
tando contraste de forma homogênea (Figura 1). Diante 
da ausência de um diagnóstico etiológico preciso e, em 
virtude das características imagiológicas da lesão, rea-
lizou ainda uma angiografia medular, que não detectou 
qualquer alteração.

Dada a ausência de déficits motores, e o risco ine-
rente a uma abordagem cirúrgica da lesão intramedular, 
optou-se por manter o doente sob vigilância clínico- 
-imagiológica periódica. Nos dois anos subsequentes, 
notou agravamento dos sintomas visuais. Foi novamen-
te avaliado pela oftalmologia, que detectou diminuição 
da acuidade visual e agravamento do edema papilar 
bilateral. Repetiu RM encefálica (novembro 2001), que 
detectou hidrocefalia tetraventicular. Realizou punção 
lombar, apresentando uma pressão de abertura de 290 
mmHg. Foi então submetido à cirurgia para colocação 
de válvula ventrículo-peritoneal de pressão regulável, 
apresentando melhoria significativa da acuidade visual 
e desaparecimento da estase papilar bilateral.

Figura 1 – Lesão intramedular em T11-T12, com componente exofítico,  
apresentando captação homogênea de produto de contraste.
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O pós-operatório decorreu sem complicações, e o 
doente recuperou os déficits anteriormente descritos. 
Mantiveram-se dois anos sem evidência clínica ou 
imagiológica de recorrência tumoral. No início de 2007, 
iniciou quadro de déficit progressivo da força muscular 
nos membros inferiores. Diante da deterioração neuro-
lógica foi decidido reintervir e efetuar a remoção possí-
vel da massa tumoral com o objetivo de tentar travar o 
agravamento do quadro neurológico. Foi efetuada uma 
remoção extensa, mas subtotal, da lesão, sem qualquer 
déficit neurológico de novo resultante da cirurgia. No 
período pós-operatório instalou-se um quadro de abdô-
men agudo devido à rotura de diverticulite intestinal. 
Foi operado pela cirurgia-geral, e efetuada colostomia; 
foi necessário, dado o quadro infeccioso, retirar o sis-
tema de derivação ventrículo-peritoneal previamente 
colocado. Desenvolveu, então, um quadro infeccioso 
acabando por falecer de sepsis após internamento pro-
longado em unidade de cuidados intensivos.

Discussão
As neoplasias melanocíticas do sistema nervoso 

central são lesões raras e têm, na maioria dos casos, 
origem metastática.8 O diagnóstico diferencial engloba 
entidades como o melanoma maligno metastático, o me-
lanoma maligno primário, o melanocitoma meníngeo, 
o meningioma pigmentado, o schwannoma melanótico 
e a melanoblastose.2,10,17,21,23,25,34

As neoplasias melanocíticas primárias, não asso-
ciadas a lesões pigmentadas noutros locais do organis-
mo, são lesões extremamente raras, com origem nos 
melanócitos das leptomeninges.2,10,21,23,26,27,34 Apesar 

Figura 2 – Aumento das dimensões da lesão, sobretudo à custa de seu componente intramedular.  
Notória intensificação com a administração de gadolínio.

Figura 4 – Melanocitoma meníngeo (HMB-45; Ampliação de 
400X): positividade para HMB-45 no citoplasma  

das células melanocíticas.

Figura 3 – Melanocitoma meníngeo (H&E; Ampliação de 400X): 
células fusiformes e com padrão epitelioide, ricas em melanina.
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da origem comum, o melanocitoma meníngeo e o 
melanoma maligno primário acarretam prognósticos 
muito diferentes, dado o carácter benigno do primeiro 
e maligno do segundo.10,13,25,26 

Desde a introdução da designação de melanocitoma 
meníngeo, por Limas e Tio,21 em 1972, foram publica-
dos 46 casos de melanocitomas meníngeos espinhais, 
1-20,22-35 três dos quais com localização intramedular.2,10,34 
A idade dos doentes variou desde 13 a 78 anos. A locali-
zação dos tumores por ordem decrescente de frequência 
foi: 24 na região torácica, 15 na região cervical, 3 na 
região toracolombar, 1 com localização multissegmen-
tar cervical e torácica, 1 no cone medular e 1 no filum 
terminale. A relação masculino-feminino foi 1/1,875. 
Os 4 tumores intramedulares descritos (incluindo este 
caso) apresentaram localização dorsal. 

Dependendo de sua localização, o melanocitoma 
meníngeo pode apresentar-se como mielopatia, radicu-
lopatia, déficits dos pares cranianos, meningite crônica, 
crises epilépticas e hidrocefalia.3,23 Neste caso, no de-
senvolvimento do quadro de hipertensão intracraniana 
e de déficit visual progressivo, o estudo do líquido 
cefalorraquidiano foi sempre normal não se verificando 
nos estudos citológico, bioquímico ou microbiológico 
qualquer alteração de relevância, nomeadamente sinais 
de infecção meníngea.

As características do melanocitoma meníngeo na 
ressonância magnética dependem da quantidade de 
melanina existente e da presença de hemorragia.3,8,13,36 
O pigmento melânico inclui radicais livres paramag-
néticos, determinando diminuição dos tempos de rela-
xamento T1 e T2. Essas lesões são geralmente hiper 
ou isointensas em T1, realçando de modo homogêneo 
após a administração de gadolínio, e iso ou hipointensas 
em T2.8,36 

Macroscopicamente, seu aspecto é o de uma lesão 
pigmentada, de tonalidade negra ou castanho-escuro, 
geralmente bem circunscrita ou encapsulada, adjacente 
às leptomeninges.17 

O diagnóstico do melanocitoma meníngeo baseia-se 
essencialmente nos exames histopatológico e imuno-
citoquímico; o aspecto ultraestrutural por microscopia 
eletrônica ajuda, apesar de não ser fundamental.3 
Histologicamente, o melanocitoma meníngeo não 
apresenta evidência de atipia, anaplasia ou atividade 
mitótica significativa, diferentemente do melanoma 
maligno onde a presença de pleomorfismo celular, 
mitoses, hemorragia e necrose é frequente.3,13,25-27 No 
estudo imunocitoquímico, o melanocitoma meníngeo 
caracteriza-se por apresentar uma reação positiva para 
o anticorpo antimelanoma (HMB-45), vimentina e 
proteína S-100. Em particular, a positividade HMB-45 
juntamente à ausência das características de maligni-
dade atrás referidas suportam de forma consistente o 

diagnóstico de tumor melanocítico.16 A negatividade da 
reacção para antígeno da membrana epitelial (EMA) 
torna o diagnóstico de meningioma pouco provável e 
a negatividade da reacção para Leu-7 exclui a possibi-
lidade de schwannoma.3,10,14,16,25 Ultraestruturalmente, 
o melanocitoma meníngeo caracteriza-se pela presença 
de processos citoplasmáticos dendríticos e numerosos 
melanossomas e/ou pré-melanossomas em vários está-
gios de maturação.16,27

O melanocitoma meníngeo é uma neoplasia com 
um caráter biológico benigno, apresentando bom 
prognóstico, apesar de elevada taxa de recorrência.17 
Dada a raridade dessa entidade patológica, a revisão da 
literatura assume um papel fulcral para a compreensão 
de sua natureza e seu tratamento. A ressecção completa 
do tumor constitui a melhor opção terapêutica, asso-
ciando a uma taxa mais baixa de recorrência tumoral 
do que a ressecção parcial.8,10,14,16,17,27,34 Quando tal não 
é possível, pode associar-se radioterapia pós-operatória, 
apesar de a evidência científica de seu benefício não ser 
consistente.16 No caso apresentado, dado que o doente 
se recuperou dos déficits após a ressecção cirúrgica 
subtotal e a radioterapia não constitui uma terapêutica 
inócua, optou-se pelo follow-up clínico e imagiológico, 
sem tratamento adjuvante.

Conclusão
O melanocitoma meníngeo espinhal é uma neo-

plasia infrequente, sendo a localização intramedular 
muito rara. O diagnóstico dessa neoplasia baseia-se 
essencialmente nos estudos histopatológico e imuno-
citoquímico. A exclusão de lesões pigmentadas noutros 
locais do organismo é muito importante. Constitui um 
tumor melanocítico benigno não existindo, até a data, 
dados suficientes sobre o prognóstico e taxas de recor-
rência tumoral associados às diferentes modalidades 
de tratamento. A ressecção completa do tumor, quando 
possível, constitui a melhor opção terapêutica. 
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