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RESUMO

Os Nevos Melanociticos Congénitos (NMC) sdo hamartomas raros que se
caracterizam por proliferacfes clonais de melandcitos derivados da crista neural, com
arranjo em ninhos na epiderme/derme apds sua migracdo durante a embriogénese.
Clinicamente sao lesbes pigmentadas, com limites bem definidos, de tamanho e
aspecto variaveis. Denomina-se Nevo Melanocitico Congénito Gigante (NMCG)
aquele com vinte ou mais centimetros de diametro estimados para a idade adulta. A
presenca de um NMCG esta associada ao maior risco de comorbidades graves como
Melanocitose Neurocutdnea e Melanoma, devendo-se ainda, excluir o Melanoma
Maligno Congénito, principal diagndstico diferencial. Neste cenario, a presenca de
ndédulos proliferativos seria um fator de pior prognéstico? Este relato tem por objetivo
apresentar um caso clinico desafiador de NMCG com nodulos proliferativos, de rapido
crescimento, em um recém-nascido com 18 dias de vida. Realizou-se breve revisao
de literatura e a compilacdo de dados clinicos e histopatolégicos do paciente em
guestao, que foi atendido em um ambulatorio de Dermatologia. Conclui-se que apesar
de existirem caracteristicas clinicas que apontem para um pior prognéstico ou possivel
malignizacdo, sao fundamentais a interpretacdo histolégica minuciosa e a correta
correlacdo clinico-patolégica para que haja diagnéstico e manejo terapéutico
adequados.

Palavras-chave: melanoma congénito, nevo congénito gigante, nevo melanocitico,

neurotizacdo, nodulos proliferativos.
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INTRODUCAO

Os Nevos Melanociticos Congénitos (NMC) se caracterizam por proliferacbes
benignas clonais de melandcitos, derivados da crista neural, que sofrem alteracdes
na maturacdo e diferenciagdo durante a fase de migracdo no periodo da
embriogénese. As células névicas formam ninhos ou se encontram dispersas na
epiderme e derme profunda, em qualquer area do tegumento. Cerca de 1 a 2% da

populacao exibe estas alteracdes ao nascimento (SCALVENZI, 2012).

Para diferenciacao inicial entre NMC e Nevo Melanocitico Adquirido (NMA), leva-se
em consideracado o tamanho, a precocidade da leséo e as caracteristicas histolégicas
de ambos. Os NMC tendem a ser maiores e estdo presentes desde o nascimento ou,
em geral, até os primeiros 6 meses de vida (VIANA, 2013). No histopatoldgico, ha
controvérsias sobre indicadores reais de diferenciacdo entre os nevos congénitos e
adquiridos, sendo muitas vezes impossivel distingui-los. No entanto, ao contrario dos
NMA, os NMC néo se restringem a juncao dermo-epidérmica, apresentam maior
celularidade e acometem planos mais profundos (ZAAL, 2004).

De acordo com Simons (2017), na histopatologia dos NMC, os ninhos de melandcitos
e as células névicas sdo encontrados dispersos em diferentes profundidades da
derme, entre os feixes de colageno, ao redor dos anexos, nervos e vasos sanguineos,
podendo infiltrar tecido subcutdneo, musculo e fascia. Frequentemente ha alta
celularidade, variados graus de desorganizacdo arquitetural e atipias, bem como
disseminacgéo pagetodide. Tais achados sdo comumente encontrados no melanoma, o
que aumenta a dificuldade de diferenciacéo entre ambos e pode levar a equivocos no

diagnéstico.

Clinicamente apresentam-se como placas marrom-acastanhadas, fortemente
pigmentadas, de limites bem definidos, superficie homogénea e frequentemente
mamilonada, com &reas de hipertricosis (MADRIGAL DIEZ, 2015). Contudo, nevos
maiores podem ser assimétricos, com bordas irregulares e superficie heterogénea,
rugosa ou nodular em virtude do excesso de melandcitos e de neurotizagéo. Este

termo se refere ao processo de maturacdo das células névicas, que ocorre da
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superficie para a profundidade do tecido, onde se tornam mais fusiformes. Estas se
assemelham as células de Schwann que comp&em o neurofibroma, tumor papulo-
nodular de consisténcia firme, cuja origem embriolégica é, também, na crista neural
(SINGH, 2015).

Segundo Kopf (1979) os NMC podem ser classificados pelo tamanho, sendo
considerados pequenos quando menores que 1,5 cm, médios se entre 1,5 e 19,9 cm
e gigantes quando maiores ou iguais a 20 cm, estimados para a idade adulta. Mais
recentemente Krengel (2012) propés uma nova classificacdo incluindo, além do
tamanho, fatores clinicos com a intencéo de tornar as descricbes mais padronizadas
e assertivas quanto ao risco de melanoma. Neste contexto, NMCG que apresentem
maior rugosidade, pigmentacdo mais escura, hipertricose, nédulos subcutaneos e
presenca de nevos satélites sdo considerados de pior progndstico, com risco mais

elevado de malignizacao.

Neste cenario, a presenca de nddulos proliferativos seria um fator de pior progndstico?
Este relato tem por objetivo apresentar um caso clinico raro e desafiador de NMCG
com nodulos proliferativos, de rapido crescimento, em um recém-nascido com 18 dias
de vida, através da exposicao de dados clinicos e histoldgicos do paciente em questao
e de breve revisdo da literatura com o intuito de esclarecer a relacao entre nddulos

proliferativos/neurotizacdo e prognaostico.

RELATO DE CASO

RN do sexo feminino, 18 dias de vida, natural do Amazonas, nascida a termo, pesando
4.415 kg. A genitora relata cesarea devido a gestacao de alto risco, complicada por
Pré-eclampsia, Diabetes Gestacional e Infeccdo do Trato Urinério de repetigcdo, com

multiplos esquemas antibioticos.

Apresenta desde o nascimento placa enegrecida de aspecto aveludado, em hemitorax
esquerdo, estendendo-se desde a linha meédio clavicular até regido dorsal
interescapular ipsilateral, medindo 23 cm no maior diametro, com limites bem
definidos, presenca de pelos em periferia, associada a nodulacdes centrais e
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coalescentes, enegrecidas a rosadas variando de 0,5 cm a 1,5 cm e consisténcia
amolecida (Figura 1). H4, ainda, lesdo satélite, de aproximadamente 0,7 cm, na coxa
esquerda (Figura 2). Apdés 30 dias do atendimento inicial, houve crescimento
expressivo das nodulacdes citadas (Figura 3). O restante do exame fisico nao
apresentava alteracdes e o desenvolvimento neuropsicomotor era adequado para

idade. N&ao havia lesbes maternas suspeitas.

Apos atendimento dermatologico inicial, optou-se por bidpsia incisional de uma leséo
nodular central, devido aspecto clinico sugestivo de pior prognostico. No entanto, o
laudo anatomopatolégico evidenciou somente caracteristicas benignas como
paraceratose, ninhos de células névicas sobrejacentes a componente dérmico de
células névicas ordenadamente dispostas, pigmento melanico até derme profunda e
areas de diferenciacdo neural, sem atipias. Desta forma, firmou-se o diagnostico de
NMC com neurotizagdo e afastou-se possivel neoplasia maligna. Assim, em conjunto
com o setor de Cirurgia Pediatrica, optou-se por remocao seriada dos nddulos e

seguimento clinico para avaliacdo periédica do nevo.
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Figura 1. Nevo melanocitico congénito gigante: placa enegrecida, de superficie aveludada, bem

delimitada, pilosa, com tumorac¢des centrais, com mais de 20 cm.

Fonte: arquivo pessoal, 2019.
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Figura 2. Lesao satélite Gnica em coxa esquerda.

Fonte: arquivo pessoal, 2019.
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Figura 3. Crescimento rapido das les6es ap6s 30 dias do atendimento inicial, formando tumoracdes

confluentes de consisténcia amolecida e coloracdo rosada, mantendo areas enegrecidas na superficie.

Fonte: arquivo pessoal, 2019.

DISCUSSAO

O Nevo Melanocitico Congénito Gigante (NMCG) é uma entidade rara e sua taxa de
incidéncia média é de 1 para cada 20.000 nascidos (ESCADON-PEREZ, 2019). No
entanto, apresenta grande importancia clinica visto estar associado ao maior risco de
comorbidades graves como Melanocitose Neurocutanea (MNC) e Melanoma
(RUGGIERI, 2020). A primeira € uma sindrome que acomete o0 sistema nervoso
central e que pode levar a quadros de hipertenséo intracraniana e convulsdes,
principalmente quando o NMCG apresenta nodulagdes, multiplas lesGes satélites e
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ocorre em localizag6es como pescoco, couro cabeludo e linha média dorsal. Segundo
Alikhan (2012), a taxa de incidéncia da MNC varia entre 2,5% e 45%. Sabe-se que os
melanomas surgem primordialmente a partir de melandécitos normais da JDE, no
entanto, Zaal (2003) aponta que até 11% dos NMCG podem evoluir com degeneracao

maligna, o que ocorre na primeira década de vida em até 60% dos casos.

A similaridade clinica e dermatoscopica entre 0 NMCG com nodulos proliferativos e o
Melanoma Maligno Congénito (MMC), entidade rara, mas potencialmente fatal, requer

uma interpretacéo criteriosa dos achados histopatolégicos (SCALVENZI, 2012).

Este relato evidencia a presenca de um NMCG sem lesdes satélites significativas e
com marcada presenca de nodulacdes, o que em geral esta presente em apenas 3%
dos casos citados na literatura (SCALVENZI, 2012). Os achados anatomopatolégicos
corroboram o fato de que ndédulos dérmicos proliferativos ndo sdo, de forma
independente, indicativos de malignidade (SIMONS, 2017). Ainda assim, encontra
pares no que diz respeito a localizacdo mais comum em tronco, a auséncia de historia
familiar e histopatoldgica favoravel ao seguimento clinico, visto em 75% dos casos
(VIANA, 2017).

Desta forma, ha grandes questionamentos acerca da real incidéncia de Melanoma
proveniente de casos de NMCG, bem como da necessidade de intervencao cirlrgica
nos casos clinicamente mais desafiadores, seja pelo tamanho da lesédo ou pela
presenca de multiplos nevos satélites (VIANA, 2017). Ainda ndo ha evidéncia que
comprove 0 beneficio dessa pratica como profilaxia ao desenvolvimento de
malignidade, além do que, a depender da profundidade das células névicas, ndo ha
possibilidade de exérese total e, portanto, cura completa.

N&o obstante o desafio terapéutico, 0 NMCG torna-se, ainda, um desafio diagndstico
pela capacidade de mimetizar clinica e histologicamente o MMC (ESCADON-PEREZ,
2019).

Ressalta-se que a presenca concomitante de multiplos nevos satélites deve alertar
para a possibilidade de acometimento meningeo e de tumores malignos ou benignos

do sistema nervoso central. Neste cenario, faz-se necessaria a solicitacdo de exames
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complementares, como ressonancia magnética ou avaliacado do liquor, para melhor
avaliacdo e seguimento do quadro, visto seu pior prognostico e associacdo com
distarbios neurolégicos potencialmente fatais (RUGGIERI, 2020).

Por fim, o NMCG é responsavel por prejuizo estético e social gerando grande impacto
emocional aos envolvidos (ZAAL, 2012).

CONSIDERACOES FINAIS

Diante dos achados na literatura e respondendo a questéo norteadora, conclui-se que
0os ndédulos proliferativos/neurotizados sao importantes na avaliacdo clinica do
prognostico dos NMCG, no entanto, ndo sdo capazes de determinar um pior desfecho
de forma isolada. Os NMCG apresentam os mais variados fenétipos, os quais variam
em termos de risco de desenvolvimento de melanoma ou MNC, de dificuldade
cirirgica e de viabilidade do acompanhamento clinico exclusivo. Desta forma, a
andlise criteriosa do conjunto de informagfes clinicas combinadas aos achados

histopatologicos se faz fundamental.

Tais fatos ilustram a importancia de se aprofundar no estudo do NMCG, evento raro,
porém, com potencial de acrescentar grande morbidade ao paciente, bem como de
impor obstaculos ao diagnéstico e tratamento, que deve primar pela individualidade

do caso e ser elaborado de forma multidisciplinar.
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