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RESUMO

Introduciio: O melanoma cutaneo totaliza 3-4% dos canceres de pele e apresentou consideravel aumento de
incidéncia e taxa de mortalidade nas ultimas décadas. Entretanto, constitui-se numa condigdo rara na faixa etaria
pediatrica, correspondendo a apenas 1-3% de todos os tumores malignos apresentados por esse grupo. Destes,
somente 0,3-0,4% tem seu aparecimento em pré-puberes. Objetivos: Descrever um caso de melanoma cutaneo num
paciente pediatrico, bem como discutir o diagnostico e tratamento desta condigdo rara. Relato do caso: Paciente de
dois anos do sexo masculino apresentou crescimento progressivo de lesdo enegrecida congénita ha 1 ano. Ao exame
fisico verificou-se lesdo nodular, hiperpigmentada e irregular em regido retroauricular direita, dolorosa a palpagdo e
medindo aproximadamente 3x3cm. Foi submetido ressecgdo cirurgica da lesdo (somada a esvaziamento cervical
postero-lateral direito), exame anatomopatologico do material ressecado e investigacdo de metastases a distancia,
sendo classificado como pT4apN2bpMO (estadio IIIA). Iniciou quimioterapia com Interferon mas, no terceiro més de
pos-operatorio, houve recidiva da lesdo primaria. Utilizou-se entdo esquema quimioterapico composto por
Dacarbazina, Vimblastina e Cisplatina, seguido do uso da Temozolamida, sem sucesso terapéutico. Houve progressao
da doenga, com metastases 0sseas, hepaticas e pulmonares, evoluindo para o 6bito. Consideragdes finais: Descreve-
se um raro caso de melanoma cutaneo, num paciente pediatrico. Apesar da baixa incidéncia nessa faixa etéria, sua
suspeigdo diagnostica ¢ essencial, principalmente nos pacientes que apresentam nevo melanocitico congénito. Desta
forma, podem ser realizados diagndstico e terapéutica precoces, resultando num melhor prognoéstico.

Descritores: Melanoma; Pele; Crianga.

ABSTRACT

Introduction: Cutaneous melanoma totalizes 3-4% of all skin cancers, and has shown an increasing in its incidence
and mortality rate in the last decades. However, it is a rare condition among pediatric patients, responding for only 1-
3% of all malignancies in this group; among these, only 0,3-0,4% develop before puberty. Objectives: The aim of
this paper is to describe a case of cutaneous melanoma on a pediatric patient, and discuss about diagnosis and
treatment of this rare condition. Case report: A two year old patient has shown growth of a congenital dark skin
lesion in the last year. During the physical examination, we found a nodular, pigmented, irregular and painful lesion,
in retroauricular area, measuring approximately 3x3cm. The excision of the lesion plus a radical cervical
limphadenectomy was performed, as well as a biopsy and a distant metastasis screening, resulting in a
pT4apN2bpMO (stage IIIA). Despite of the Interferon chemotherapy, three months after the surgery, it developed
local recurrence. Another chemotherapy regimen with Dacarbazine, Vinblastine, Cisplatin and, later, Temozolamide
was performed, but remained unsuccessful. There has been progression of the disease, with bone, lung and liver
metastases, resulting in death. Final considerations: A rare case of cutaneous melanoma, in a pediatric patient, is
described. Even though it shows a low incidence in this age, its diagnostic suspicion is crucial, mainly in patients
with congenital melanocytic nevi. Therefore, early diagnosis and therapeutics can be performed, resulting in better
prognosis.
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INTRODUCAO

O melanoma cutaneo ¢ uma neoplasia maligna, descrito pela primeira vez por
Hipocrates, no século V AC. Tem origem embriologica no neuroectoderma, resultante
: o 1,2
da prollifera¢do ndo-controlada de fibroblastos .
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Totaliza 3-4% dos canceres de pele e apresentou consideravel aumento de
incidéncia e taxa de mortalidade nas ultimas décadas™’. Uma das regides onde se
manifesta com freqliéncia ¢ a da cabeca e pescoco (25-35% dos pacientes),
possivelmente devido & maior exposicdo a radiacio ultravioleta®™®.

Entretanto, o melanoma constitui-se numa condi¢do rara na faixa etdria pediatrica,
correspondendo a apenas 1-3% de todos os tumores malignos apresentados por esse
grupo””.

Exposi¢ao solar, radiacdo ionizante, predisposicao genética (historia familiar;
sindrome do nevo displasico), traumas fisicos, nevos e estados de imunodeficiéncia
podem ser alguns de seus fatores de risco™™.

Acredita-se que tenha surgimento proximo a membrana basal, apresentando
crescimento radial antes de transpd-la e atingir as camadas mais profundas da derme
(crescimento vertical), com posterior comprometimento linfitico e metastatizacdo a
distancia®.

O diagnoéstico do melanoma na infancia € por vezes retardado em meses e até anos,
haja vista o diagnostico diferencial com outras condigdes benignas, como o nevo
melanocitico comum ou adquirido (lesdo pré-existente com maior associagdo com
melanoma cuténeo)’.

O objetivo deste trabalho ¢ relatar um caso de melanoma cutaneo num paciente
pediatrico e discutir seu diagnostico e tratamento a luz da literatura consultada.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 2 anos, pardo, relatou crescimento progressivo de
lesdo congénita hiperpigmentada, dolorosa, inicialmente com pelos, em regido
retrocuricular direita, ha aproximadamente um ano.

Ao exame fisico, foi observada lesao nodular, hiperpigmentada, irregular, dolorosa
a palpacdo, medindo aproximadamente 3x3cm, em regido retroauricular direita. Nao
foram verificadas linfadenomegalias palpaveis em regido cervical.

Realizou-se ressec¢do cirurgica da tumoracao e reconstru¢do com retalho local. O
exame anatomopatoldégico do material revelou melanoma cutineo, de padrao
morfoldgico nodular, nivel de Clark V, espessura de Bleslow 9 mm, sem ulceracao,
indice mitético de quatro mitoses em dez campos, associado a nevo azul celular, com
margens cirurgicas coincidentes com a neoplasia.

Um novo procedimento cirargico com ampliacdo das margens até peridsteo e
esvaziamento cervical postero-lateral direito (niveis II, III, IV e V e subocciptal) foi
realizado (Figura 1A, 1B, 1C e 1D), com preservacao do nervo espinhal acessorio.

Ao exame anatomopatoldgico posterior, constatou-se comprometimento de trés dos
25 linfonodos retirados. O material cutaneo da regido retroauricular direita apresentou-
se sem evidéncias de comprometimento neoplésico.

Foram realizadas radiografia de torax, ultrassonografia de abdome total, tomografia
computadorizada (TC) de cranio e cintilografia 6ssea, sem evidéncias de doenca
metastatica ou quaisquer outros achados anormais. A dosagem de desidrogenase latica
(DHL) e aminotransferases apontou valores dentro da normalidade.

Foi iniciada quimioterapia com Interferon. Contudo, apo6s trés meses do
procedimento cirargico, houve recidiva da lesdo na regido retroauricular direita,
medindo aproximadamente 2x3cm (Figura 2A e 2B).

Desta forma, foi dado inicio ao protocolo quimioterdpico composto por
Dacarbazina, Vimblastina e Cisplatina, seguido do uso da Temozolamida. Entretanto, a
resposta a quimioterapia foi insatisfatoria, resultando em progressao da doenga. Apos



trés meses do inicio do novo protocolo, verificou-se importante crescimento da massa
retroauricular, (passando a medir aproximadamente 16x9cm), além de aumento nas
dosagens de DHL e aminotransferases.

Foi realizada TC cervical, apresentando volumoso processo expansivo em regiao
cervical direita, estendendo-se do angulo da mandibula ao mediastino superior direito.
Nova TC de torax evidenciou inimeros nddulos em parénquima pulmonar
bilateralmente, derrame pleural bilateral, adenomegalias cervicais e mediastinais e
lesdes em corpos vertebrais.

A TC de abdome revelou hepatomegalia com inumeros nddulos em parénquima
hepatico, adenomegalias retro e intraperitoneais e lesdes 6sseas em coluna lombar com
invasdo do canal medular. Nova cintilografia assinalou implantes secundarios em
corpos vertebrais, fémur (bilateralmente) e cabeca umeral esquerda. Foi ainda realizada
nova TC de cranio, permanecendo sem achados anormais.

O paciente evoluiu com progressiva deterioracdo do quadro clinico, indo a 6ébito
por insuficiéncia respiratdria aguda secundédria a doenca metastatica pulmonar, 11
meses apos o diagnostico do melanoma cutaneo.

Figura 1. A. Doenca cervical metastatica; B. Sitio cirtirgico apds esvaziamento cervical
postero-lateral direito; C. Espécime cirargico; D. Pos- operatorio imediato.



Figura 2. A. Visao lateral da lesdo recidivante na regido retroauricular direita; B. Visao
anterior da lesdo recidivante na regido retroauricular direita.

DISCUSSAO

O caso relatado mostra uma apresentacdo atipica de melanoma cutaneo, tendo-se
conhecimento de sua rara incidéncia na faixa etaria pedidtrica. Apenas 2% dos
melanomas apresentam-se antes dos 20 anos de idade; e destes, somente 0,3-0,4% tem
seu aparecimento em pré-puberes, com uma estimativa anual de incidéncia de 0,8 por
milhdo na primeira década de vida’.

Nesta faixa etaria, pode ser de origem primaria, congénita (menos frequentemente),
ou através de lesdes pré-existentes (sobretudo nos nevos congénitos e juncionais, com o
risco aumentado pela exposi¢do solar exacerbada)'’. No caso em questdo, teve sua
origem num nevo melanocitico congénito.

As caracteristicas clinicas que sugerem o desenvolvimento de melanoma a partir de
nevos preexistentes sdo mudangas no tamanho, cor e superficie, variagdo de coloracao
(tons de preto, marrom, azul, vermelho ou branco), presenca de ulceragdo, sangramento,
dor e prurido®'!. Das caracteristicas elencadas, o paciente referiu a queixa dolorosa,
além de importante crescimento da lesado.

O estadiamento da doenca segue as classificacdoes de Breslow e Clark e o sistema
TNM, importantes marcadores de seu prognostico. As primeiras estdo relacionadas,
respectivamente, a espessura e ao nivel de invasio das camadas da pele'”.

Ao primeiro exame anatomopatoldgico, apresentou comprometimento das margens
cirtirgicas e estadiamento TNM pT4apNxpMx (espessura superior a 4mm, em auséncia
de ulcera¢do, desconhecendo-se comprometimento linfonodal ou metastatico a
distancia)”’. Dessa forma, optou-se pelo novo procedimento cirirgico com
esvaziamento cervical pdstero-lateral direito.

A resseccdo cirurgica ainda € tida como unico método curativo comprovado. Para
lesdes in situ, deve ser realizada excisdo com margem de seguranca de pelo menos
Smm. Em lesdes com profundidade superior a Imm, a margem deve ser ampliada para
lcmé Por fim, em lesdes maiores que Imm, a resseccdo deve ser estendida para até 2-
3cm”.



Apdés segundo exame anatomopatoldogico (revelando comprometimento
macrometastatico de trés dos linfonodos da cadeia ganglionar) e pesquisa de metastases
a distancia negativa através de exames de imagem, o paciente foi classificado como
pT4apN2bpMO (estadio IIIA)".

Pode-se ainda langar mao de terapias adjuvantes, como radioterapia (principalmente
nos casos em que o paciente se nega a realizar cirurgia) e quimioterapia. Esta ultima
pode ser feita através de Interfereon e alguns agentes citotoxicos, como a Dacarbazina
(mais efetiva), alcaloides da vinca (Vimblastina ou Vincristina), Cisplatina, Lomustina
ou Bleomicina®.

Mesmo apds o procedimento cirirgico com margens livres ao anatomopatologico,
bem como o uso do Interferon, houve recidiva local da doenga. Utilizou-se entdo do
esquema Dacarbazina, Vimblastina e Cisplatina e, posteriormente, do uso da
Temozolamida.

A resposta ao uso da Dacarbazina nas lesdes cutaneas e linfonodais chega a 20%,
caindo para menos de 5% nas metastases Osseas e viscerais. Tais valores podem
aumentar de 30-40%, quando em associacdo com alcaldides da vinca (Vimblastina) e
agentes alquilantes (Cisplatina)®.

A Temozolamida apresenta aumento na sobrevida média, tempo sem progressao de
doenga e toxicidade semelhantes a Dacarbazina. Contudo, demonstra melhoria na
qualidade de vida e menor incidéncia de recaida por metastases cerebrais'”.

Apesar da terapia adotada, observou-se progressdo do crescimento da lesdo
primaria, aumento das linfadenomegalias cervicais € comprometimento metastatico a
distancia, classificando o paciente no estadio IV e deixando-o fora de possibilidade
terapéutica. As taxas de sobrevida em cinco anos para os pacientes deste estadio
correspondem a 33-34%'".

COMENTARIOS FINAIS

Descrevemos um caso de melanoma cutaneo num paciente pediatrico, o que se
traduz numa apresentagao bastante rara da doenca. Apesar da baixa prevaléncia nessa
faixa etaria, sua suspeicdo diagnostica ¢ de grande importancia, principalmente nos
pacientes que apresentam nevo melanocitico congénito, onde ha risco de 2-20% de
transformagdo maligna (maior risco no nevo congénito gigante)g’n. Dessa forma, o
diagnostico em estadios mais precoces pode ser obtido, refletindo numa terapéutica em
tempo habil e melhor progndstico.
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