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RESUMO

Os nevos melanociticos congénitos (NMC) sdo lesdes
pigmentadas formadas a partir do acimulo anormal de
melandcitos neuroectodérmicos em uma localizagao ectopica
e estdo presentes em 1% dos recém-nascidos. Contudo, os
NMC gigantes ocorrem em apenas 1:20.000 nascidos vivos,
enquanto os com a tipica distribui¢do em “cal¢do de banho”
sdo muito raros, estando presentes em apenas 1:500.000
nascidos vivos. Neste artigo os autores relatam um caso de
NMC gigante em “calgdo de banho” devido a sua raridade,
revisando os aspectos diagnosticos e terapéuticos desta
afeccao.

Descritores: nevo pigmentado; nevos e melanomas;
anormalidades congénitas.

ABSTRACT

The congenital melanocytic naevi (CMN) are pigmented
lesions originated from the abnormal accumulation of
melanocytes in a neuroectodermal ectopic location and are
present in 1% of newborns. However the giants CMN only
occur in 1:20,000 live births, the typical "bathing suit"
distribution is very rare, being present in only 1:500,000 live
births. In this article the authors report a case of "bathing suit"
giant CMN because of its rarity, revising the diagnostic and
therapeutic aspects of this disease.

Key-words: pigmented nevus; nevi and melanomas;
congenital abnormalities.

INTRODUCAO

Os nevos melanociticos congénitos (NMC) sdo lesdes
pigmentadas formadas a partir do acumulo anormal de
melandcitos neuroectodérmicos em uma localizagdo ectopica.
Pressupde que este acimulo extensivo e anormal seja devido a
uma mutagdo das células progenitoras dos melanicitos.” Nao se
sabe ao certo em que periodo da embriogénese sdo formados os
NMC, mas acredita-se que ocorram entre a sexta € a nona semana
de gestagdo. O carater hereditario foi demonstrado tanto para os
nevos pequenos como para os grandes e nao ha predominancia de
acometimento em relacdo ao género. Normalmente estdo
presentes ao nascimento, apesar de uma pequena parcela dos
casos, denominados NMC tardios, poderem aparecer pouco
tempo aposeste.

Morfologicamente, se apresentam como lesdes redondas
ou ovais, coalescentes ou Unicas, com bordas regulares ou
irregulares. Sao lesdes hiperpigmentadas, com tons variantes
entre marrom claro e escuro a preto, de superficie plana, rugosa,
papulosa, verrucosa ou cerebriforme, podendo estar associada
com pelos grossos, longos e pigmentados e com grande variancia
de tamanhos; os NMC maiores normalmente se apresentam com
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lesoes satélites. Apesar de haver relatos de prurido, sangramentos,
xerose, anidrose e hipersensibilidade, os nevos sdo, geralmente,
assintomaticos.”

RELATO DO CASO

Lactente com trés meses de idade, nascido de parto
cesarea, primeiro filho de casal ndo consanguineo foi
encaminhado para o ambulatoério de alto-risco de um hospital
geral de nivel terciario para acompanhamento pediatrico devido
apresenca de extensa lesdo hipercromica em tronco, associada
a lesdes menores e circulares generalizadas. Nao havia outras
queixas maternas e a crianga possui adequado desenvolvimento
neuropsicomotor.

Crianga apresentava-se em bom estado geral, hidratada,
corada e ativa, com ausculta pulmonar ¢ cardiaca normais ¢
frequéncias respiratoria de 34 ipm e cardiaca de 128 bpm.
Abdome globoso e flacido, sem visceromegalias palpaveis e
ruidos hidroaéreos presentes. Ao exame dermatologico
apresentou lesoes hiperpigmentadas, de coloragdo marrom-
escura, circulares e com bordas irregulares, multiplas e com
diametros variando de 0,5 cm a 5,5 cm e com distribuigdo
generalizada em membros superiores e inferiores, face, couro
cabeludo, maos, pés, tronco e genitais (Figura 1).

Havia a presenca de extensa lesdo marrom-escura,
entremeada por areas em tons mais claros, com bordas irregulares
e superficie rugosa e ressecada, com presenca de pélos finos e
escuros, acometendo os dois ter¢os inferiores da regido posterior
do tronco, nadegas, escroto, parte do pénis, abdome e flancos até
joelho esquerdo; e os dois ter¢os superiores da coxa direita, com
area aproximada de 40% da superficie corpérea, classificado
como nevo melanocitico gigante em “cal¢ao de banho” (Figuras
2Ae2B).

Além disso, havia um nevo rubi pequeno em regido inter-
mamilar e dois nédulos de 1,5 € 3,5 cm de didmetro, com textura
irregular e variagdes colorimétricas entre tons de marrom,
localizados em nadega direita, que sangravam conforme relatado
pela cuidadora, apesar de ndo ter sido visualizado sinais de
sangramento no exame fisico (Figura 3).

As lesdes foram fotografadas para a realizacdo de
seguimento evolutivo. Foi solicitado bidpsia dos nodulos e de
algumas areas da lesdo para diagndstico e conduta e o paciente
foi encaminhado aos ambulatérios de dermatologia e cirurgia
plastica para avaliagdo especializada.
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Figura 1. Lesoes hiperpigmentadas

Revista da Faculdade de Ciéncias Médicas de Sorocaba

Figura 3. Nodulos localizados
em nadega direita

Obs.: figuras em cores disponiveis na versdo on line desta revista (http://revistas.pucsp.br/rfcms).

DISCUSSAO

Os NMC estao presentes em cerca de 1% dos recém-
nascidos, contudo, apesar das lesdes maiores do que 9,9 cm
ocorrerem em até¢ 1:20.000 nascidos vivos, as com a tipica
distribui¢do em “cal¢@o de banho” ou “pecas de vestuario” sdo
muito mais raras, estando presentes em apenas 1:500.000
nascidos vivos."*’

Apesar de muitas controvérsias na literatura, atualmente
a classificagdo mais aceita ¢ : NMC pequeno (< 1,5 cm); NMC
médio (1,5 cm -10 cm); NMC grande (11 cm - 20 cm); NMC
gigante (> 20 cm).* Contudo, outras classificacdes para definir
o NMC gigante ¢ a presenga de lesdo em face ou pescogo maior
que a area da palma da mao do paciente, ou o dobro deste
tamanho se presente em outras localizagdes; ou extensdao maior
que 30% da superficie corporea.””’ Aproximadamente 2% de
todos os melanomas ocorrem na faixa etaria pediatrica, lesdes
estas com evolugdo mais agressiva devido aos atrasos no
diagnostico e a tendéncia a uma maior espessura (> 1,5 mm).
Cabe-se salientar que um terco desses casos se origina em
NMC.™*

O risco de transformagao maligna nos NMCs permanece
controverso na literatura. Casuisticas recentes apontam que a
evolugao para melanoma pode incidir entre 2,8 ¢ 20% dos NMC
gigantes € em até 1% dos ndo gigantes.””" Este risco estd mais
associado a: extensao maior que 20 cm, faixa etaria menor que trés
anos e nimeros de lesdes. ™"
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Os sinais sugestivos de melanoma incluem nodulos,
textura ¢ margens irregulares, variagdes colorimétricas,
alteracoes de sensibilidade, prurido, ulceragdes ¢ sangramento.
Além disso, células malignas também podem originar-se de
melandcitos de localizagdo dérmica e de tecido subcutaneo, o que
dificulta a monitorizagio visual.” E importante salientar que os
nevos melanociticos satélites, lesdes menores que acompanham
os NMC gigantes, também devem ser acompanhados, pois
podem ser sede de melanoma.”Um dos diagnésticos diferencias
do melanoma nesses casos sdo os nodulos proliferativos que
podem surgir entremeados a0 NMC e a bidpsia destas lesdes &
o padrio-ouro para o diagnéstico.”

Quando localizados na cabega, pescoco e linha média
posterior e a presenca de mais que 20 lesdes satélites sao fatores de
risco para o desenvolvimento de melanose neurocutanea, afec¢ao
causada pela infiltragio concomitante das leptomeninges.

Dependendo da idade de acometimento, a melanose
neurocutanea pode ser assintomatica ou cursar com
manifestagdes clinicas, como graus variados de retardo do
desenvolvimento neuropsicomotor, crises epiteptiformes, déficits
neuroldgicos focais, restri¢ao de crescimento pondero-estatural e
até mesmo ser responsavel pelo surgimento de melanoma
primario do sistema nervoso central. Além disso, ha uma
associacio significante entre NMC e neurofibromatose."**

A Ressonancia Nuclear Magnética (RNM) tem maior
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sensibilidade na detec¢do de melanose neurocutanea nas
primeiras quatro a seis semanas de vida em pacientes
assintomaticos, contudo ¢ um procedimento polémico, tendo
em vista a necessidade de anestesia geral ¢ o fato de ndo
alterar a conduta nos casos assintomaticos, ficando a sua
indicacio a cargo do profissional assistente. **’

Os diagnosticos diferenciais dos NMCs s3o as
manchas café com leite, a mancha mongolica, o pénfigo
simples, o nevo epidérmico e sebaceo, o hamartoma ¢ a
melanose de Becker.'

Apesar do diagnostico ser clinico, a melhor conduta
frente ao nevo melanocitico congénito médio ¢ arealizacdo de
uma pequena bidpsia incisional ou punch, com a finalidade de
determinar o padrio histolégico de crescimento do nevo.” O
principal achado histopatoldégico no NMC ¢ a presenga de
melanodcitos com morfologia variada na derme profunda,
podendo atingir o tecido subcutaneo.’

Em relacdo ao tratamento, quando o tamanho e a
localizacdo do NMG permitir a remogao cirurgica, esta deve
ser realizada precocemente, de preferéncia entre os 10 e 14
meses de vida, tendo em vista a boa elasticidade da pele nesta
idade e 0 aumento do risco de transformagao maligna aos trés
meses.” *'* H4 controvérsias quanto a indicagdo médica em
operar os NMC ndo gigantes, contudo o fator estético e
psicolégico podem ser determinantes nesta decisdo.”

Nos casos inoperaveis, deve-se realizar a avaliagdo
fotografica seriada ¢ pode-se tentar diversos procedimentos
terapéuticos, tais como: aplicaco tdpica de acido nitrico, peeling
de fenol, neve carbonica, eletrodesseccao, irradiagdo,
dermabrasio e, mais recentemente, o laser”” A grande
desvantagem desses tratamentos ¢ a impossibilidade da avaliagdo
histologica da lesdo névica e as complicagdes inerentes ao
tratamento, sendo as principais a cicatrizagdo hipertrofica, a
repigmentacdo e uma porcentagem de resultados estéticos
inferiores aos desejaveis.””
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