
RESUMO
Aproximadamente 1-6% dos neonatos apresentam nevos melanocíticos congênitos. A presença de nevos congênitos e 
um número aumentado de nevos no início da vida são fatores de risco importantes para o desenvolvimento de mela-
noma. O tamanho tem sido utilizado como o principal critério para categorização dos nevos congênitos, sendo o risco 
de desenvolvimento de melanoma considerado significativo em nevos melanocíticos congênitos grandes ou gigantes. 
Além disso, nevos gigantes estão em maior risco de complicações como a melanocitose neurocutânea, principalmente 
quando se apresentam associados a lesões satélites e em distribuição axial. Vários fatores influenciam a decisão de tratar 
ou não o nevo congênito, devendo a conduta ser considerada individualmente. As principais intervenções terapêuticas 
incluem excisões de espessura total ou parcial, dermoabrasão, curetagem e laser. Acompanhamento dermatológico 
regular das crianças portadoras de nevos congênitos está indicado para acompanhamento da evolução das lesões, ras-
treamento de modificações sugestivas de melanoma e orientações de medidas de prevenção. O exame não invasivo por 
dermatoscopia demonstrou ser útil para o acompanhamento de nevos congênitos. Além do acompanhamento médico, 
é importante avaliar a necessidade de acompanhamento psicológico, sempre que necessário.
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ABSTRACT
Approximately 1-6% of neonates present congenital melanocytic nevi. The presence of congenital nevi and an 
increased number of nevi early in life are important risk factors for the development of melanoma. Lesion size has 
been the main criterion used in the categorization of congenital nevi, with a significant risk for the development of 
melanomas whenever large or giant congenital melanocytic nevi are found. Moreover, giant nevi show a greater risk 
for complications, such as neurocutaneous melanocytosis, especially when associated with satellite lesions and an 
axial distribution. Several factors influence the decision to treat or not to treat congenital nevi, and decision-making 
should rely on the individual characteristics of each case. The main therapeutic interventions include full- or partial-
thickness excision, dermabrasion, curettage, and laser. Regular dermatological follow-up of children with congenital 
nevi is indicated to monitor the evolution of lesions, track changes suggestive of melanoma, and provide prevention 
guidelines. Noninvasive dermatoscopy has proven useful to follow congenital nevi. In addition to medical follow-up, 
the need for psychological support should be assessed and indicated whenever necessary.
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Nevos melanocíticos são proliferações melanocíticas 
benignas da pele que podem estar presentes ao nascimen-
to (congênitos) ou surgir durante a infância (adquiridos). 
Aproximadamente 1-6% dos neonatos apresentam nevos 
melanocíticos congênitos (NMC), a maioria classificada 
como NMC pequeno1,2. A prevalência de nevos melanocí-
ticos congênitos grandes ou gigantes (NMCG) pode variar 
de 1:20.000 a 1:500.0003,4. A infância e a adolescência 
são períodos importantes da vida de formação e evolução 
dos nevos. A presença de nevos congênitos e um número 
aumentado de nevos no início da vida são fatores de risco 
importantes para o desenvolvimento de melanoma. Carac-
terísticas genéticas como fototipo e cor dos olhos e cabelo 
também parecem influenciar a prevalência dos nevos mela-
nocíticos, bem como fatores ambientais como exposição à 
radiação ultravioleta e história de queimaduras solares5.

Classificação dos nevos melanocíticos congênitos

Apesar de existirem diversas classificações diferentes 
de NMC na literatura, o tamanho tem sido utilizado como 
o principal critério para categorização destas lesões. Como 
o tamanho dos NMC aumenta durante a infância em pro-
porção ao crescimento da criança, o NMC é geralmente 
classificado de acordo com o tamanho máximo esperado 
(TME) que o nevo atinge na idade adulta6. A classificação 
mais aceita universalmente é a do New York University 
Registry7, que define 3 grupos de acordo com o maior 
diâmetro projetado para a idade adulta: pequeno ≤ 1,5 cm, 
médio ou intermediário = 1,5 – 19,9 cm (Figura 1), e grande 
ou gigante ≥ 20 cm4. Do nascimento à idade adulta a área 
cefálica aumenta em um fator de 2,8, braços e tronco em um 
fator de 8, e pernas em um fator de 12. Consequentemente, 
um NMC em um neonato poderá atingir 20 cm de TME na 
idade adulta se seu maior diâmetro for em torno de 6 cm 
nas pernas (Figura 2), 7 cm no tronco (Figura 3) e braços, e 
12 cm na face e couro cabeludo. Além do diâmetro, outros 
critérios propostos como preditores de risco são: número de 
nevos satélites associados, localização anatômica, hetero-
geneidade de cor, rugosidade da superfície, hipertricose e 
presença de nódulos dérmicos ou subcutâneos6.

Risco de envolvimento do sistema nervoso central

Nevos gigantes estão em maior risco de complicações 
como a melanocitose neurocutânea (MNC), doença con-
gênita rara, na qual há envolvimento das leptomeninges 
por quantidades excessivas de melanócitos e melanina8. 
O risco é maior em nevos grandes localizados em distri-

buição axial posterior e que apresentam lesões satélites. O 
número de lesões satélites tem sido considerado como o 
principal fator determinante de risco para MNC. O risco 
de um recém-nascido com NMC maior de 20 cm TME 

Figura 1 - Nevo melanocítico congênito intermediário

Figura 2 - Nevo melanocítico congênito na perna

Figura 3 - Nevo melanocítico congênito no tronco
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foi 5 vezes maior para crianças com mais de 20 lesões 
satélites do que para as com satélites em menor número 
(12,5% versus 2,5%)9. A deposição de melanina na pia 
mater cerebral ou espinhal é demonstrável por ressonância 
magnética (RM) em 5-15% das crianças com NMCG6. O 
envolvimento do sistema nervoso central (SNC) pode ser 
assintomático em um terço dos casos ou resultar em sintomas 
leves a severos nos demais casos. As taxas de progressão 
de doença assintomática para sintomática estão descritas 
em cerca de 7% dos casos em um intervalo de 5 anos10. Os 
sintomas podem ser decorrência de hiperplasia melanocí-
tica ou mesmo desenvolvimento de melanoma no SNC. A 
maioria dos portadores de MNC desenvolve sintomas nos 
primeiros 5 anos de vida, como convulsões e manifestações 
de aumento de pressão intracraniana11. O manejo da MNC 
inclui controle farmacológico e intervenções neurocirúrgi-
cas, sendo a mortalidade por complicações neurológicas ou 
melanoma do SNC elevada. Uma RM deve ser realizada 
em todos pacientes com sintomas neurológicos, e deve ser 
considerada em casos assintomáticos com NMC maiores de 
40 cm de TME, especialmente se apresentarem mais de 20 
lesões satélites, e em pacientes com múltiplos NMC médios, 
idealmente entre o quarto e o oitavo mês de vida6.

Risco de malignização

O racional da classificação baseada no diâmetro é o 
aumento no risco de melanoma associado com NMCG12.  
Krengel e cols.13 descrevem um risco de 0,7%, para desen-
volvimento de melanoma em NMC de qualquer tamanho, 
sendo que o risco aumenta para 2,5% em NMC maiores 
de 20 cm de TME e 3,1% para lesões maiores de 40 cm 
de TME. Outros autores encontraram um risco entre 6,3 e 
12% de desenvolvimento de melanoma em NMCG14,15. O 
desenvolvimento de melanoma a partir de nevos congênitos 
grandes e gigantes ocorre em geral antes da puberdade, e 
em nevos pequenos e médios, após a puberdade. Apesar 
do número de lesões satélites estar relacionado ao risco de 
MNC, não parece estar relacionado a risco aumentado de 
desenvolvimento de melanoma cutâneo16. Os melanomas 
associados aos NMC podem originar-se de melanócitos 
epidérmicos ou dérmicos, ou mesmo de estruturas mais 
profundas como subcutâneo e fáscia. O primeiro tipo de 
melanoma se assemelha clinicamente ao melanoma comum, 
raramente surge antes da puberdade e pode se desenvolver 
em NMC de qualquer tamanho. Já o segundo tipo, mais 
profundo, é mais característico de NMCG e se apresenta 
como nódulos em crescimento, mais palpáveis do que 
visíveis, geralmente na infância6.

Conduta no NMC

Os fatores que influenciam a decisão de tratar ou 
não o NMC incluem o tamanho do nevo, a localização, 
a aparência clínica, a facilidade de acompanhamento e 
o potencial maligno. A conduta deve ser individualizada 
e tratamentos ativos considerados quando a modalidade 
escolhida visa minimizar o risco de transformação maligna, 
obter resultado cosmético satisfatório e manter função 
adequada2. As principais intervenções terapêuticas incluem 
excisões de espessura total ou parcial, dermoabrasão, 
curetagem e laser. O risco de indução de modificações no 
comportamento biológico das células nevomelanocíticas 
é discutido em modalidades terapêuticas como o laser, 
porém não comprovado2.

Cirurgia convencional

O impacto da cirurgia no risco de melanoma continua 
controverso, e a principal consideração é se a magnitude da 
redução de risco para melanoma justifica a recomendação 
rotineira de exérese. No entanto, o tratamento cirúrgico 
do NMC possui um importante potencial de benefício 
cosmético e psicossocial, que em muitos casos é o fator 
preponderante de indicação terapêutica. A escolha do 
método de tratamento depende do tamanho, localização, 
relevo da superfície e experiência do cirurgião. NMC 
pequenos podem ser removidos com facilidade; nevos 
grandes do tronco e extremidade cefálica são preferencial-
mente removidos até a fáscia por exérese em estágios e 
reconstrução com retalhos após uso de expansores na pele 
adjacente ou cirurgia plástica convencional. Nestes casos 
o tratamento é realizado idealmente entre o primeiro e o 
segundo ano de vida, quando a pele adjacente apresenta 
maior mobilidade6. No entanto, em muitos casos é pru-
dente evitar a influência da pressão dos pais em realizar 
a remoção cirúrgica e considerar a opção de não tratar, 
como em casos em que a intervenção provavelmente resulte 
em perda de função. Além disso, o risco de cicatrizes 
inestéticas e repigmentação irregular deve ser discutida 
com a família, levando em consideração a possibilidade 
do NMCG evoluir com clareamento gradual durante a 
primeira década de vida, principalmente em indivíduos 
de pele clara17. O risco de complicações cirúrgicas deve 
ser sempre considerado, como infecção, sangramento e 
o risco da anestesia geral. Baseado nas faixas etárias de 
maior risco para melanoma, a exérese profilática deve 
ser realizada precocemente na vida em NMCG, e pode 
ser postergada para NMC pequenos2.
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Outras modalidades cirúrgicas

Modalidades terapêuticas que removem o componente 
superficial do NMC, como dermoabrasão e curetagem, 
não eliminam o risco de desenvolvimento de melanoma 
em estruturas profundas e não são baseadas em evidências 
conclusivas de benefício. Terapia com laser (CO2, Nd:YAG)  
tem sido realizada principalmente em NMC pequenos e mé-
dios, com resultados variáveis e risco de cicatriz hipertrófica 
e repigmentação6. Curetagem e dermoabrasão dificilmente 
atingem resultados cosméticos excelentes em lesões mui-
to espessas e profundas, mas podem oferecer resultados 
aceitáveis em lesões corretamente selecionadas com maior 
componente melanocítico em camadas superficiais18,19.

Acompanhamento clínico

Acompanhamento dermatológico regular das crianças 
portadoras de nevos congênitos está indicado, e deve incluir 
inspeção, palpação e registro fotográfico. Nesta avalia-
ção é realizado acompanhamento da evolução do NMC, 
rastreamento de modificações sugestivas de melanoma e 
orientações de medidas de prevenção, como fotoproteção. 
Os indivíduos portadores de NMC devem ser orientados 
a evitar exposição excessiva ao sol e a usar filtro solar e 
roupas de proteção. Além disso, os pais e os pacientes 
devem ser ensinados a realizar o autoexame mensal e 
estar alerta a sintomas e sinais como mudança de forma, 
tamanho, cor2.

Apesar de algumas modificações normais nos NMC 
poderem ser antecipadas, alterações localizadas como 
crescimentos focais, mudanças no pigmento, ulceração e hi-
persensibilidade são sinais que podem indicar malignidade2. 
Mais recentemente, o exame não invasivo por dermatosco-
pia demonstrou aumentar a acurácia diagnóstica de lesões 
melanocíticas, sendo útil para o acompanhamento de nevos 
congênitos e adquiridos. Nevos congênitos apresentam 
características dermatoscópicas que ajudam a diferenciá-
los de nevos adquiridos e outras lesões pigmentadas17. A 
dermatoscopia é útil para classificar lesões já identificadas 
como congênitas por informações clínicas e de anamnese 
através de uma classificação em padrões dermatoscópicos 
mais frequentemente encontrados nestas lesões, e correlação 
do fenótipo dos nevos com o risco de desenvolvimento de 
melanoma descrito em estudos prospectivos20. Além dis-
so, a dermatoscopia tem se mostrado efetiva em detectar 
modificações malignas precocemente. 

Além do acompanhamento médico é importante determi-
nar de que forma a família e o paciente estão ajustando suas 
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