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Nevos melanociticos congénitos na infancia
Congenital melanocytic nevi in childhood

Thais Grazziotin?

RESUMO

Aproximadamente 1-6% dos neonatos apresentam nevos melanociticos congénitos. A presenga de nevos congénitos e
um numero aumentado de nevos no inicio da vida so fatores de risco importantes para o desenvolvimento de mela-
noma. O tamanho tem sido utilizado como o principal critério para categoriza¢ao dos nevos congénitos, sendo o risco
de desenvolvimento de melanoma considerado significativo em nevos melanociticos congénitos grandes ou gigantes.
Além disso, nevos gigantes estdo em maior risco de complicagdes como a melanocitose neurocutanea, principalmente
quando se apresentam associados a lesdes satélites e em distribuic@o axial. Varios fatores influenciam a decisdo de tratar
ou ndo o nevo congénito, devendo a conduta ser considerada individualmente. As principais intervengdes terapéuticas
incluem excisdes de espessura total ou parcial, dermoabrasao, curetagem e laser. Acompanhamento dermatologico
regular das criangas portadoras de nevos congénitos esta indicado para acompanhamento da evolugao das lesdes, ras-
treamento de modificagdes sugestivas de melanoma e orientagdes de medidas de prevengao. O exame nao invasivo por
dermatoscopia demonstrou ser 1til para o acompanhamento de nevos congénitos. Além do acompanhamento médico,
¢ importante avaliar a necessidade de acompanhamento psicoldgico, sempre que necessario.

Descritores: Nevos e melanomas, crianga, pediatria.

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 melanociticos sdo proliferagdes melanociticas
benignas da pele que podem estar presentes ao nascimen-
to (congénitos) ou surgir durante a infancia (adquiridos).
Aproximadamente 1-6% dos neonatos apresentam nevos
melanociticos congénitos (NMC), a maioria classificada
como NMC pequeno!2. A prevaléncia de nevos melanoci-
ticos congénitos grandes ou gigantes (NMCG) pode variar
de 1:20.000 a 1:500.000%*. A infancia e a adolescéncia
sdo periodos importantes da vida de formagdo e evolugdo
dos nevos. A presenga de nevos congénitos € um nimero
aumentado de nevos no inicio da vida sdo fatores de risco
importantes para o desenvolvimento de melanoma. Carac-
teristicas genéticas como fototipo e cor dos olhos e cabelo
também parecem influenciar a prevaléncia dos nevos mela-
nociticos, bem como fatores ambientais como exposicao a
radiagdo ultravioleta e historia de queimaduras solares?.

Classificacao dos nevos melanociticos congénitos

Apesar de existirem diversas classificacdes diferentes
de NMC na literatura, o tamanho tem sido utilizado como
o principal critério para categorizagao destas lesdes. Como
o tamanho dos NMC aumenta durante a infancia em pro-
porgdo ao crescimento da crianga, o NMC ¢é geralmente
classificado de acordo com o tamanho maximo esperado
(TME) que o nevo atinge na idade adulta®. A classificagdo
mais aceita universalmente ¢ a do New York University
Registry’, que define 3 grupos de acordo com o maior
diametro projetado para a idade adulta: pequeno < 1,5 cm,
médio ou intermedidrio=1,5—19,9 cm (Figura 1), e grande
ou gigante > 20 cm®. Do nascimento a idade adulta a drea
cefalicaaumenta em um fator de 2,8, bragos e tronco em um
fator de 8, e pernas em um fator de 12. Consequentemente,
um NMC em um neonato podera atingir 20 cm de TME na
idade adulta se seu maior diametro for em torno de 6 cm
nas pernas (Figura 2), 7 cm no tronco (Figura 3) e bracos, e
12 ¢cm na face e couro cabeludo. Além do didmetro, outros
critérios propostos como preditores de risco sdo: nimero de
nevos satélites associados, localizagdo anatomica, hetero-
geneidade de cor, rugosidade da superficie, hipertricose e
presencga de nddulos dérmicos ou subcutineos®.

Risco de envolvimento do sistema nervoso central

Nevos gigantes estdo em maior risco de complicagdes
como a melanocitose neurocutanea (MNC), doenga con-
génita rara, na qual hd envolvimento das leptomeninges
por quantidades excessivas de melandcitos e melanina®.
O risco ¢ maior em nevos grandes localizados em distri-
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buicdo axial posterior e que apresentam lesdes satélites. O
numero de lesdes 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

Figural1- Nevo melanocitico congénito intermediario

£

Figura2- Nevo melanocitico congénito na perna

Figura3 - Nevo melanocitico congénito no tronco
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foi 5 vezes maior para criancas com mais de 20 lesoes
satélites do que para as com satélites em menor numero
(12,5% versus 2,5%)°. A deposicdo de melanina na pia
mater cerebral ou espinhal ¢ demonstravel por ressonancia
magnética (RM) em 5-15% das criangas com NMCG®. O
envolvimento do sistema nervoso central (SNC) pode ser
assintomatico emum ter¢o dos casos ouresultar em sintomas
leves a severos nos demais casos. As taxas de progressao
de doenga assintomatica para sintomatica estdo descritas
em cerca de 7% dos casos em um intervalo de 5 anos!?. Os
sintomas podem ser decorréncia de hiperplasia melanoci-
tica ou mesmo desenvolvimento de melanoma no SNC. A
maioria dos portadores de MNC desenvolve sintomas nos
primeiros 5 anos de vida, como convulsdes e manifestagdes
de aumento de pressdo intracraniana'!. O manejo da MNC
inclui controle farmacologico e intervengdes neurocirirgi-
cas, sendo a mortalidade por complica¢des neurologicas ou
melanoma do SNC elevada. Uma RM deve ser realizada
em todos pacientes com sintomas neurologicos, e deve ser
considerada em casos assintomaticos com NMC maiores de
40 cm de TME, especialmente se apresentarem mais de 20
lesoes satélites, e em pacientes com multiplos NMC médios,
idealmente entre o quarto e o oitavo més de vida®.

Risco de malignizacao

O racional da classificacdo baseada no diametro ¢ o
aumento no risco de melanoma associado com NMCG!'2.
Krengel e cols.!? 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 lesdes maiores de 40 cm
de TME. Outros autores encontraram um risco entre 6,3 e
12% de desenvolvimento de melanoma em NMCG'415, O
desenvolvimento de melanoma a partir de nevos congénitos
grandes e gigantes ocorre em geral antes da puberdade, e
em nevos pequenos ¢ médios, apds a puberdade. Apesar
do numero de lesdes satélites estar relacionado ao risco de
MNC, nio parece estar relacionado a risco aumentado de
desenvolvimento de melanoma cutaneo'®. Os melanomas
associados aos NMC podem originar-se de melandcitos
epidérmicos ou dérmicos, ou mesmo de estruturas mais
profundas como subcutaneo e fascia. 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. Ja o segundo tipo, mais
profundo, ¢ mais caracteristico de NMCG e se apresenta
como nodulos em crescimento, mais palpaveis do que
visiveis, geralmente na infancia®.
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Conduta no NMC

Os fatores que influenciam a decisdo de tratar ou
ndo o NMC incluem o tamanho do nevo, a localizagao,
a aparéncia clinica, a facilidade de acompanhamento ¢
o potencial maligno. A conduta deve ser individualizada
¢ tratamentos ativos considerados quando a modalidade
escolhida visa minimizar o risco de transformag@o maligna,
obter resultado cosmético satisfatério e manter funcao
adequada?. As principais intervengdes terapéuticas incluem
excisdes de espessura total ou parcial, dermoabrasao,
curetagem e laser. O risco de inducdo de modificagdes no
comportamento bioldgico das células nevomelanociticas
¢ discutido em modalidades terapéuticas como o laser,
porém ndo comprovado?.

Cirurgia convencional

O impacto da cirurgia no risco de melanoma continua
controverso, € a principal consideracao ¢ se a magnitude da
redugdo de risco para melanoma justifica a recomendagao
rotineira de exérese. No entanto, o tratamento cirurgico
do NMC possui um importante potencial de beneficio
cosmético e psicossocial, que em muitos casos ¢ o fator
preponderante de indicagdo terapéutica. A escolha do
método de tratamento depende do tamanho, localizacao,
relevo da superficie e experiéncia do cirurgido. NMC
pequenos podem ser removidos com facilidade; nevos
grandes do tronco e extremidade cefalica sdo preferencial-
mente removidos até a fascia por exérese em estagios e
reconstrugdo com retalhos ap6s uso de expansores na pele
adjacente ou cirurgia plastica convencional. Nestes casos
o tratamento ¢ realizado idealmente entre o primeiro ¢ o
segundo ano de vida, quando a pele adjacente apresenta
maior mobilidade®. No entanto, em muitos casos é pru-
dente evitar a influéncia da pressdo dos pais em realizar
a remog¢do cirdrgica ¢ considerar a op¢do de ndo tratar,
como em casos em que a intervenc¢ao provavelmente resulte
em perda de fungfo. Além disso, o risco de cicatrizes
inestéticas e repigmentacdo irregular deve ser discutida
com a familia, levando em consideracdo a possibilidade
do NMCG evoluir com clareamento gradual durante a
primeira década de vida, principalmente em individuos
de pele clara!’. O risco de complicagdes cirlirgicas deve
ser sempre considerado, como infec¢do, sangramento e
o risco da anestesia geral. Baseado nas faixas etarias de
maior risco para melanoma, a exérese profilatica deve
ser realizada precocemente na vida em NMCG, e pode
ser postergada para NMC pequenos?.
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Outras modalidades cirdrgicas

Modalidades terapéuticas que removem o componente
superficial do NMC, como dermoabrasdo e curetagem,
nao eliminam o risco de desenvolvimento de melanoma
em estruturas profundas e nao sao baseadas em evidéncias
conclusivas de beneficio. Terapia com laser (CO2,Nd:YAG)
tem sido realizada principalmente em NMC pequenos e mé-
dios, comresultados variaveis e risco de cicatriz hipertrofica
e repigmentacdo®. Curetagem e dermoabraséo dificilmente
atingem resultados cosméticos excelentes em lesdes mui-
to espessas e profundas, mas podem oferecer resultados
aceitaveis em lesdes corretamente selecionadas com maior
componente melanocitico em camadas superficiais!$:19,

Acompanhamento clinico

Acompanhamento dermatologico regular das criangas
portadoras de nevos congénitos esta indicado, e deve incluir
inspegdo, palpacdo e registro fotografico. Nesta avalia-
¢do ¢ realizado acompanhamento da evolugdo do NMC,
rastreamento de modificagdes sugestivas de melanoma e
orientac¢des de medidas de prevengdo, como fotoprotecao.
Os individuos portadores de NMC devem ser orientados
a evitar exposi¢do excessiva ao sol e a usar filtro solar e
roupas de prote¢do. Além disso, os pais ¢ os pacientes
devem ser ensinados a realizar o autoexame mensal e
estar alerta a sintomas ¢ sinais como mudanca de forma,
tamanho, cor?.

Apesar de algumas modifica¢gdes normais nos NMC
poderem ser antecipadas, alteragdes localizadas como
crescimentos focais, mudangas no pigmento, ulceracao e hi-
persensibilidade s3o sinais que podem indicar malignidade?.
Mais recentemente, o0 exame ndo invasivo por dermatosco-
pia demonstrou aumentar a acuracia diagnostica de lesdes
melanociticas, sendo util para o acompanhamento de nevos
congénitos e adquiridos. Nevos congénitos apresentam
caracteristicas dermatoscopicas que ajudam a diferencia-
los de nevos adquiridos e outras lesdes pigmentadas!?. A
dermatoscopia ¢ util para classificar lesoes ja identificadas
como congénitas por informagdes clinicas e de anamnese
através de uma classificagdo em padrdes dermatoscopicos
mais frequentemente encontrados nestas lesdes, e correlagao
do fendtipo dos nevos com o risco de desenvolvimento de
melanoma descrito em estudos prospectivos??. Além dis-
so0, a dermatoscopia tem se mostrado efetiva em detectar

modifica¢des malignas precocemente.

Além do acompanhamento médico é importante determi-
nar de que forma a familia e o paciente estdo ajustando suas
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vidas diante do diagndstico do NMC, e indicar acompanha-
mento psicologico sempre que necessario. A ansiedade do
individuo portador de NMC e da familia pode ser minimizada
com informagdes transparentes e confiaveis, e o manejo do
caso por profissionais experientes no assunto®.

A abordagem das lesdes melanociticas congénitas deve
serindividualizada. O manejo terapéuticodo NMC é muitas
vezes dificil e requer um procedimento invasivo, portanto
esta opgdo deve ser discutida com o paciente e seus pais,
e depende dos achados clinicos e dermatoscopicos, bem
como da demanda do paciente e familiares?0.
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