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Nevo melanocitico congénito gigante em lactente: relato de caso
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Resumo

Objetivo: descrever uma condigdo rara de doenga dermatoldgica na populagdo pediatrica com taxa de ocorréncia de
aproximadamente 1 em cada 20.000 a 1 em cada 500.000 nascimentos. Relato de caso: lactente de 4 meses de idade,
sem comorbidades e com antropometria e desenvolvimento neuropsicomotor adequados para a idade, apresentava
multiplos nevos circulares, acastanhados, de diametros e distribuigdes variaveis na face, couro cabeludo, tronco,
nadegas, membros superiores e inferiores, mdos e pés, com o maior nevo medindo mais de 20cm de diametro,
caraterizado como tipo “cal¢do de banho”. Discussao: o diagndstico é clinico, e se destaca a importancia de utilizar a
classificagdo da “Regra dos 6B” para medir o tamanho das lesGes em casos de nevo melanocitico congénito gigante.
Ha recomendacdo a respeito da realizagdo de exames de imagem do sistema nervoso central em idade apropriada
para descartar envolvimento neurolégico. Neste caso especifico, o paciente ainda ndo realizou tais exames, o que
reforga a necessidade de seguimento e monitoramento continuo.

Abstract

Objective: To describe a rare dermatological disease condition in the pediatric population, with an occurrence rate
of approximately 1 in 20,000 to 1 in 500,000 births. Case Report: A 4-month-old infant, with no comorbidities and
appropriate anthropometric measurements and neuropsychomotor development for age, presented with multiple
circular, brownish nevi of varying diameters and distributions on the face, scalp, trunk, buttocks, upper and lower
limbs, hands, and feet. The largest nevus measured over 20 cm in diameter and was characterized as the “bathing
trunk” type. Comments: The diagnosis is clinical, with particular emphasis on using the “6B Rule” classification to
measure the size of lesions in cases of giant congenital melanocytic nevi. There is a recommendation for performing
central nervous system imaging at an appropriate age to rule out neurological involvement. In this specific case, the
patient has not yet undergone such examinations, which underscores the need for continued follow-up and monitoring.
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Nevo melanocitico congénito gigante (NMCG) é uma
lesdo cutdnea incomum, com ocorréncia estimada entre
1 a cada 20.000 e 1 a cada 500.000 nascimentos?. Atinge
didmetro superior a 20cm na idade adulta e geralmente se
apresenta como manchas ou placas de coloragdo marrom
ou preta, que podem ser planas ou elevadas, com ou sem
associacdo com hipertricose e presenca de lesdes-satélite®.

O diagndstico é clinico, porém exames complementares
podem ser Uteis na investigacdo, especialmente para avaliar
o acometimento do Sistema Nervoso Central (SNC), diante da
possibilidade de complicagGes mais graves, como melanose
neurocutanea e melanoma maligno®. Embora seja considerado
fator de risco para melanoma, a incidéncia de malignidade
ainda é controversa na literatura, variando de 5% a 10% ao
longo da vida*.

O aspecto inestético dos nevos pode acarretar
repercussdes psicolégicas para o paciente e sua familia®.
O tratamento inclui monitoramento das lesGes, remocao
cirdrgica quando indicada e cuidado multidisciplinar, sendo
necessario seguimento regular do paciente.

Devido a baixa incidéncia do nevo melanocitico
congénito gigante, este estudo é essencial para ampliar o
conhecimento clinico e cientifico acerca dessa condicdo rara
e complexa. Esses nevos, presentes ao nascimento, podem
variar em tamanho e representar riscos, como malignizac¢do.
A documentacdo de casos clinicos especificos contribui
para a identificacdo de padrdes diagndsticos, estratégias de
monitoramento e intervencdes terapéuticas, proporcionando
manejo mais adequado e eficaz em recém-nascidos.

Lactente do sexo masculino, 4 meses de idade, com
pré-natal adequado, nascido por via vaginal a termo, sem
intercorréncias, com 39 semanas e 2 dias de idade gestacional,
classificado como adequado para a idade gestacional. Foi
internado por 4 dias na enfermaria de pediatria geral de um
hospital tercidrio devido a bronquiolite viral aguda (BVA). O
painel viral ndo detectou virus sincicial respiratério, influenza
A e B ou SARS-CoV-2, e o quadro evoluiu favoravelmente.
Permaneceu afebril, em aleitamento materno exclusivo.
O calendario vacinal encontrava-se atualizado conforme o
Programa Nacional de Imunizagdes (PNI).

Ao exame fisico, o paciente apresentava-se em bom
estado geral, com impressdo clinica dentro da normalidade.
Os dados antropométricos evidenciaram peso de 6,5kg
(z-score de -0,82) e estatura de 64cm (z-score de 0,14), ambos
adequados para a idade. O desenvolvimento neuropsicomotor
era compativel com a faixa etdria. Além de discreto desconforto
respiratorio, observavam-se multiplos nevos circulares, de
coloragdo acastanhada, de tamanhos e distribui¢des variados,
localizados em face, couro cabeludo, tronco, nadegas,
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membros superiores e inferiores, bem como em maos e pés.
O maior nevo media mais de 20cm de diametro (Figura 1).

O nevo acometia quase todo o membro inferior
esquerdo, poupando apenas o tornozelo e o pé esquerdos,
incluindo a regido genital, a nadega esquerda e parte da
nadega direita, estendendo-se até a transi¢do toracolombar.
A drea observada apresentava coloracdo castanho-escura,
com areas de pigmentacdo heterogénea, bordas irregulares e
regides de superficie rugosa, além da presenca de pelos finos
e longos na face lateral da coxa esquerda (Figura 2).

O paciente apresentava histérico familiar de nevos de
pequeno diametro (pai e irmdos mais velhos), sem outros
relatos de nevos melanociticos congénitos gigantes na familia.

Ap0s a alta hospitalar, foi encaminhado para avaliagdo
por especialistas pediatricos (dermatologista, neurologista e
oftalmologista), ndo sendo identificadas outras alteragdes nos
exames especificos realizados. A conduta recomendada foi
acompanhamento expectante, com seguimento ambulatorial,
sendo indicada a realizagdo de ressonancia magnética do
neuroeixo apos os 6 meses de idade.

A pesquisa foi aprovada pelo Comité de Etica
Institucional sob o Parecer n? 7.310.440, de 19/12/24 (CAAE:
84996324.8.0000.0121), em conformidade com as diretrizes
éticas brasileiras para pesquisas envolvendo seres humanos
e para o uso e compartilhamento de imagens.

Os nevos melanociticos congénitos gigantes (NMCG)
resultam de mutacdo somatica das células melanociticas
durante o periodo intrauterino, desencadeando crescimento
descontrolado de melandcitos. Ocorrem de forma
esporadica, havendo poucos relatos de predisposicdo familiar,
diferentemente do observado em nosso paciente®. Quanto
mais precoce ocorre a mutacdo, maior a probabilidade de
NMCG e de associagdo com nevos-satélite e acometimento
do Sistema Nervoso Central (SNC)®.

Classicamente, o NMCG é uma condi¢do assintomatica,
podendo, em alguns casos, cursar com prurido e xerose’.
Do ponto de vista estético, as areas hiperpigmentadas
podem acometer qualquer regido anatomica, sendo mais
frequentes no tronco (47%), seguidas pelas extremidades
(30%) e pela cabega (22%)8. As lesGes geralmente crescem
proporcionalmente ao crescimento somatico da crianga, como
evidenciado por registros fotograficos longitudinais realizados
pelos pais (Figuras 1 e 2).

A classificacdo do nevo baseia-se na avaliagdo do
didmetro maximo projetado para a idade adulta. E classificado
como grande-1 quando mede entre 20cm—-30cm, grande-2
entre 30cm—40cm, gigante-1 entre 40cm—60cm e gigante-2
quando o didmetro maximo excede 60cm®. As lesdes também
podem ser classificadas quanto a heterogeneidade de cor,
presenca ou auséncia de hipertricose, nodularidade dérmica
e/ou subcutidnea e nimero de nevos-satélite®. A lesdo do



Figura 1. Nevo melanocitico congénito gigante em padrdo “em traje
de banho”.

Figura 2. Nevos gigantes e lesGes-satélite associadas.

paciente foi considerada gigante, pois o diametro projetado
para a idade adulta era superior a 40cm.

Alguns termos relacionados a vestimentas sdo
comumente utilizados para classificar o padrdo de distribui¢do
das lesdes. A “Regra dos 6B” sistematiza essa distribuigdo:
“back” (acometendo apenas dorso, excluindo ombros ou
nadegas), “bolero” (parte superior do dorso, incluindo
pescogo), “bathing shorts” (regides genital e glitea) — como
observado no caso relatado —, “chest/abdomen” (isolado ao
torax ou abdome), “body extremity” (isolado as extremidades)
e “body” (combinagdo dos padrées “bolero” e “bathing
shorts”),

O diagndstico é clinico, porém pode haver indicagao
de bidpsia com avaliagdo histopatolégica®. Os achados
demonstram acometimento intradérmico, com melandcitos
de morfologias variadas, que podem alcangar musculos,
glandulas, vasos, estruturas nervosas e fascia. Recomenda-
se a realizagdo de ressonancia magnética de encéfalo e
medula espinhal entre 4-6 meses de idade, considerando
o cronograma de mielinizagdo cerebral®’. No caso relatado,
nao foi realizado exame complementar durante a internagao.

As complicagdes do NMCG, presentes em cerca de
1%-5% dos casos, incluem melanoma maligno e melanose
neurocutanea’. O melanoma maligno é raro na pediatria,
representando aproximadamente 2% dos melanomas na
infancia, sendo o risco diretamente proporcional ao tamanho
do nevo'.

A melanose neurocutanea é outra complicagdo
incomum, associada a pior progndstico. Consiste em
proliferagdo melanocitica, que pode ser benigna ou maligna,
nodular ou difusa, envolvendo leptomeninges e parénquima
cerebral'?, Ocorre com maior frequéncia em individuos
com lesGes maiores que 40cm, localizadas no tronco e
frequentemente associadas a nevos-satélites®.

As opgOes terapéuticas para o NMCG variam desde
excisdo cirurgica até terapia a laser'®. A principal justificativa
para remogao cirurgica é o risco de malignizacdo, aplicavel
a qualquer area do nevo que apresente alteragOes de
crescimento, coloragdo ou homogeneidade em relagdo ao
restante da lesdo®. Qutros critérios para indicagdo cirurgica
devem ser avaliados individualmente, considerando tamanho,
localizagdo e impacto estético e funcional.

O manejo dos nevos melanociticos congénitos,
especialmente quando se apresentam como lesdes extensas e
multiplos nevos satélites, requer abordagem clinica minuciosa,
personalizada e integrada. A indicacdo de ressonancia
magnética de encéfalo e medula espinhal deve ser criteriosa,
considerando nao apenas aspectos morfoldgicos da lesdo,
mas também a presenca de sinais neurolégicos sugestivos
de acometimento subjacente. Embora o risco de melanose
neurocutanea seja baixo em nevos pequenos e médios
isolados, esse risco aumenta significativamente em pacientes
com nevos gigantes e multiplas lesdes, justificando vigilancia
por imagem, como exemplificado no caso em discussdo®.
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Entretanto, apesar das recomendagdes claras para
rastreamento por imagem, o paciente nao realizou a
ressonancia magnética, o que refor¢ca a importancia de
estratégias que promovam adesdo ao seguimento clinico e
aos protocolos diagndsticos. As decisdes terapéuticas devem
equilibrar cuidadosamente beneficios e riscos potenciais,
bem como considerar o impacto psicossocial inerente ao
seguimento prolongado, ressaltando a importancia do
acompanhamento dermatoldgico continuo e da avaliagdo
multidisciplinar dos aspectos emocionais que afetam o
paciente e sua familia®.
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