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OSSZEFOGLALAS

Szerzok fiatal nobeteg esetét ismertetik, aki 37 éves kora-
ban bizonytalan, atmeneti jellegii szédiiléses panaszok mi-
att jelentkezett a Siirgosségi osztalyon. Az elvégzett kopo-
nya MR izolalt, agyi metasztazist igazolt, a PETCT szoliter
tiidogocot mutatott. Onkoteam dontést kovetoen, miitéttel
eltavolitott agyi tumor, szovettanilag melanoma malignum
metasztazisanak felelt meg. Negativ BRAF vizsgalat utan
kombinalt immunterdpia indult.

A jelen panasz sordan végzett borgyogydaszati vizsgalat
tarta fel, hogy a betegnél a mar sziiletéskor, fiirdoruhasze-
riten elhelyezkedo, orids congenitalis nevusbol, 3 honapos
koraban kialakult, szovettanilag neuro-mixoid megjelené-
su, késobb regiondlis metasztazist ado melanoma malig-
num miatt mar tobb radikalis miitéte tortent, és kombinalt
vincristin-platina alapu kemoterdpiaban részesiilt. Rend-
szeres kontroll mellett tiinet és panaszmentes volt a szédii-
léses panaszok megjelenéséig. A szerzok az eset kapcsan
targyaljak a gyermekkori melanomdak kiilonleges jellegze-
tessegeit, kiilonosen a congenitalis orias nevusbol, kiindu-
16, korai életkorban jelentkezo formdkat.

Kulesszavak:

orias conegitalis nevus — gyermekkori
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melanoma — késoi metsztazis

SUMMARY

Authors present a case of a 37- year-old young female
patient, who presented to the emergency department with
transient dizziness. The performed cranial MRI confirmed
the presence of a solitary brain metastasis. PET CT re-
vealed an FDG-avid active lesion in the lung, with slightly
enlarged lymph nodes.

The brain tumor was surgically removed and histolog-
ically it corresponded to malignant melanoma metastasis.
According to tumor board decision combined immunothe-
rapy was initiated.

Dermatological examination revealed that the patient
was being treated for a histologically neuro-mixoid-appear-
ing melanoma that developed at 3 months of age from a giant
congenital nevus at birth and later metastasized regionally.

Multiple radical surgeries were performed and she
received vincristine and platina based chemotherapy. She
was symptom-, and complaint-free for decades under re-
gular check-ups until the onset of vertigo. In connection
with the case the authors discuss the specific features of
childhood melanomas, in particular the early-onset forms
arising from congenital giant.
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A kutan melanoma az egyik leggyakoribb, magas ma-
lignitast bértumor, melynek incidenciaja fokozatosan no-
vekszik. A gyermekkorban jelentkezd formak az Osszes
melanomak 1-4%-at, mig a gyermekkori malignus tumo-
rok 1-3%-at alkotjak (1). A gyermekkori melanomak ki-
zarasa az egyik legfontosabb célja a korai bérgyogyasza-
ti vizsgalatnak. A gyermekkori meghatarozas tag hatarok
kozott valtozik. Napjainkban altalanosan a 0-21 éves kor
kozotti esetekre alkalmazzak (2). A melanomak csoporto-
sitasa ¢életkor alapjan torténik, és két nagyobb csoport kii-
16nithetd el.

Az elsot a ,,gyermekkori”, 0-10 éves kor kozotti kiala-
kulés jellemzi, ezen beliil, velesziiletett, 28 nap — 2éves
kor kozotti, valamint 2 év felett jelentkez6 megbetegedés-
6l beszéliink (3).

A masodik csoportot, az un. serdiilékori format, az
idosebb korosztaly a 11-21 éves kor kozottiek alkotjak,
ahol <15 év alatt prepubertas, felette serdiilé és fiatal
feln6tt kori alcsoport allithato fel (4, 5). A 10 év alatti
korban jelentkezd esetek ritka megbetegedésnek szami-
tanak, 0,7-0,8/millio/év eléfordulasi gyakorisaggal, de
a seriil6 korban mar a megndvekedett eléfordulas miatt,
(tobb mint 10/millié/év,) kozelit a felndttkori eléfordula-
si aranyhoz (6).

A 11 évnél idésebb csoportba tartozd6 melanomak
csaknem minden vonatkozasban a felndttkori melanoma
jellegzetességeit mutatjak. Eléforduldsi gyakorisag, rizi-
kofaktorok, valamint a progndzist meghatarozd tényezok
is hasonloak. A gyermekkori, <10 éves kor alatt diagnosz-
tizalt melanomak szamos jellemzdiben eltérnek a felnott-
kori formatél (7).

Az incidenciat vizsgalva a gyermekkori formakban
1970-2000 években novekedést észleltek. (2,8). Az utdbbi
10 év adatait figyelembe véve az eléfordulasban csokke-
nést jelentkezett, melyet els6sorban a serdiilékori meg-
betegedések alacsonyabb szama eredményez. A fiatalabb
korosztalyra (<10 év), inkabb a stagnalas, vagy enyhe no-
vekedés jellemzd,

A rizikofaktorok vonatkozasaban a velesziiletett eset-
ben elsdsorban a transzplacentaris metasztazis, de novo ki-
alakul6 tumorok lehetdsége meriil fel. A 2 éves korig ter-
jedé csoportban foként az oOrids congenitalis nevusokbol
(OCN) kiindulé tumorok jatszanak szerepet, mely riziko
a serdiil6 korig csokkend gyakorisaggal, de megfigyelhet
9, 10).

Az életkorral a melanoma tipusa is valtozik. Gyermek-
korban (<10) a leggyakoribb Spitzoid format, az érias con-
genitalis naevusbol kiindulo tipus koveti, a ritka konven-
cionalis tipusok ko6zott elsésorban a nodularis melanoma
jellemz6 (11). A serdiilékori csoportban (11-21 év) a Spit-
zoid melanoma dominanciaja 50%, a maradék konvencio-
nalis tipus, elsésorban szuperficialisan terjedé melanoma
formajaban. Az orias congenitalis nevusbol kiindulo tumo-
rok jelentésége kicsi (12).

Kiilon ki kell emelni a congenitdlis nevusokat (CN),
melyek egy életen keresztiil fennalld veszélyt jelentenek
a melanoma kialakulasa szempontjabdl. Ennek mértékét a
nevusok nagysaga hatarozza meg. Osztalyozasuk a felndtt
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korra kalkulalt nagysag alapjan torténik. Kicsi: < 1,5 cm,
kozepes :1,5-19,9 cm kozotti, nagy :>20-40 cm, és Orias :
>40-60 cm (13,4). A nagy ¢és 6rias nacvusok (OCN) el6-
fordulasa, 1: 20 000/ sziiletés de a melanoma kialakulas
szempontjabdl kiemelkedd jelentdségiiek, a >20 cm ne-
vusnal 2%, >60 cm esetén 12 % a malignitas gyakorisaga,
mely nagyon korai életkorban jelentkezik. A kdzepes ne-
vusoknal < 20 cm, vagy multiplex megjelenés esetén sza-
molhatunk gyakoribb malignizacioval (14).

A kis és kozepes velesziiletett nevusok, foként felnott
korban, <1%-o0s gyakorisaggal vezethetnek melanoma ki-
alakulasahoz, és a malignus atalakulas a dermoepiderma-
lis hataron kezddédik igy a diagnozis felallitasa konnyebb
(15).

A gyermekkori melanomak klinikai megjelenése nem
mindig felel meg a jol ismert ABCD szabalynak. Ez kii-
16n6sen érvényes a < 10 év alatti betegcsoportban. A tu-
morok gyakran amelanotikusak, vérzékenyek, kiemelkedd
papulo-nodularis komponenst tartalmazok, primér elval-
tozasok, egységes szinnel, valtozo atmérdvel, és de novo
kialakulassal.

Az orias congenitalis nevus (OCN) esetén a gyorsan
névo csomok megjelenése veti fel a malignitas lehetdsé-
gét. A tipusos dermatoszkopos kép jellemzden halvany
homogén szerkezet, retikularis vagy globularis mintazat-
tal. A szerkezet felbomlasa felveti a malignus atalakulas
lehetdségét.

Az ABCD szabalynak megfelelé6 modositast Condoro
¢és mtsai. javasoltak.

A: Amelanozis, B: bleeding,bumps, (vérzés, kiemelke-
dé6 papulak/csomok), C: color (egységes szin), D: de novo,
kialakulas, barmely atmér6 (16.)

A betegség ritka el6fordulasa miatt az irodalomban f6-
ként retrospektiv, alacsony betegszamu vizsgalatokkal és
esetbemutatasokkal talalkozhatunk (17, 18, 19, 20). Ennek
megfelelden a progndzis vonatkozasaban is eltéré megal-
lapitasokat talalhatunk.

A 10 évesnél fiatalabb csoportjaban a prognoézis a vas-
tagabb tumorok, és szamos genetikai eltérése miatt ked-
vezbtlen (2, 21, 22, 23). Mig masok csokkend halalozasi
aranyt, kedvez6bb prognoézist észleltek, a vastagabb ulce-
ralt tumorok, magasabb mitotikus arany és a gyakoribb
sentinel nyirokcsomo pozititas ellenére (8).

Brecht és mtsai prospektiv vizsgalatban 4 europai or-
szagbol osszesen 219 gyermekkori melanomas esetet dol-
goztak fel. 46,4% serdiil6kori melanoma volt, 4 esetben
talaltak congenitalis format. Vizsgalatuk soran megallapi-
tottak, hogy a gyermekkori esetek klinikai lefolyasa nagy-
ban hasonlit a felnéttkorihoz (24).

A gyermekkori melanomak kezelésére vonatkozo pro-
tokollok, az alacsony esetszamok miatt még hianyoznak.
Egyértelmil a sebészeti ellatas fontossaga, és a 0,8 mm-es
¢s a feletti Breslow érték esetében a sentinel nyirokcsomo
vizsgalat elvégzése. Kivizsgalas soran a felndttkori proto-
kollok az iranyadok. Az adjuvans kezelések még kérdé-
sesek. Eldrehaladott esetekben a felnéttkori protokollok
modositott valtozatat alkalmazzak a terapia vonatkozasa-
ban.
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Esetismertetés

A 37 éves ndbeteg, 2023. februarban jelentkezett a Somogy
Megyei Kaposi Mor Oktatd Korhaz Siirgdsségi osztalyan, ot
napja fennallo, atmeneti, forgo jellegii szédiiléssel és fejfajassal.
A tiinetek 30 percig tartottak, majd spontan megsziintek. Egyéb
altalanos és neurologiai tiinete, latas — és beszédzavar, féloldali
gyengeség nem volt. Trauma nem érte, korabban hasonld pa-
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naszokat nem észlelt. Nem ismert belgydgyaszati betegsége és
gyogyszer allergiaja, gyogyszert nem szed, csaladi anamnézise
negativ. Fizikalis vizsgalattal objektiv neuroldgiai jeleket nem
észleltek. Az elvégzett laboratoriumi eredmények koros eltérést
nem mutattak. A beteg idegsebészeti osztalyra keriil felvételre,
koponya MR vizsgalat tortént.

A vizsgalat alapjan a kozépvonal megtartott, a baloldalon a
parieto-occipitalis sulcusok besziikiiltek, a bal oldalkamra hatso
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1. a, bdbra
a: parieto-occipitalisan jobb oldalon 16 mm széli részén halmozé terime 6démaval,
b: miitét utani allapot, tumor nem lathat6, 6déma valtozatlan
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fels6 része részben komprimalt. A baloldalon parieto-occipitali-
san paramedialisan a corticalis-subcorticalis allomanyt érintve
kb. 16 mm, lekerekitett alak(,, minden szekvencian részben ala-
csony, részben magas jelintenzitasu, egyértelmii diffuzidgatlast
nem mutatd, a kontrasztanyagot foként a sz¢éli részén halmozo
gocos terimét irt le, kifejezett 6déma hatarolta. Egyéb koros el-
térést nem észleltek,elsdsorban metasztazis lehetdsége mertilt fel
(la. abra).

A PETCT vizsgalattal jobb oldalon a tiid6 2. szegmentumanak
megfelelden egy szabalytalan alak 41x17 mm solidumot, a jobb
hilusban 13 mm harantatmérdji nyirokcsomot talaltak (2, 3 abra).

A szoliter agyi goc eredetének tisztazasara, Onkoteam don-
tést kovetden a metasztazis eltavolitasa tortént, mely a miitéti
leiras alapjan sotét pigmentaciot mutatott. A beteg a mitét utan
tiinet és panaszmentes, fejfajasa megsziint.

A miitét utani koponya MR, postoperativ allapotot mutatott,
valtozatlan 6démaval (1.b dbra ).

Szévettani vizsgalat: A vizsgalatra kiildott anyagban cellula-
ris, lobos, fibroticus, tomeges melanophagokat tartalmazo stro-

2. dbra
PETCT, jobb hilusban 13 mm halmoz6 nyirokcsomo
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maban kiterjedten necroticus, ill. bevérzett melanoma malignum
metasztazisa ismerhetd fel. Béségesen vascularizalt daganatot
pleiomorph, atypusos magokat tartalmazé polygonalis, ill. orso-
szerll sejtek alkotjak. Szamos random oszlassal. Mashol vesi-
cularis magvu tumorsejtek helyezkedetek el tobbes excentrikus
magokkal. A citoplasma ampophil. ill rhabdoid sejtmorphologia
figyelhet6 meg.

Az elvégzett immunhisztokémiai vizsgalattal a HMB45 reak-
cid intenziv pozitivitast mutatott, Melan A antitesttel mérséklet,
multifokalis citoplazmatikus pozitivas volt, hasonldan a Thyrosi-
nase ¢s S100 reakciohoz.

A HE ¢és immunhisztokémiai vizsgalat is melanoma metasz-
tazis igazolt (4.a-f abra), BRAF mutacio analizis piroszekvena-
lassal mutaciot nem tudott kimutatni

Borgyogyaszati konzilium soran nyert anamnézisbdl valt
ismertté, a beteg, 3 honapos koraban velesziiletett congenitalis
orias nevusbol kialakult, nyirokcsomd metasztazissal is tarsult
melanoma malignuma, mely miatt korabban Vincristin-Platina
kezelésben is részesiilt

3. dbra
PETCT, a jobb oldalon a 2 szegmentumban 41x17 mm
solidum
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4.a,b,c d e, fabra
Agyi metasztazis szovettani képe
a: A nekrotikus szovetben solid tumor képe lathatdo H-E 10x; b: A sejtek polygonalisak,részben pigmentaltak,
heterogén mag €s cytoplasma szerkezetiiek; c¢: Immunhsztokamiai vizsgalat, valtozo mértéki intracitoplazmatikus
pozitivitas.C:HMB45; d: S100 40x; e: MelanA 20x; f: thyrosinaz melanomat igazoltak

Fizikalis vizsgalat alapjan borgyogyaszati statusza: fiirdd- Az eltavolitott agyi szoliter, valamint a tiidoben elhelyezkedd
nadrag elhelyezkedésben, glutealis tajon, combokon, a genitalis metasztazisnak imponald képletek miatt, Onkoteam dontés alap-
tajon a, hat alsé 2/3-ban dsszefliggd, halvanyan pigmentalt, puha  jan Centrumba iranyitva 2023. 04 05. ipilimumab+ nivolumab
tapintati, mély tipusu CN megfeleld bortiineteket észleltiink. kombinalt kezelés indult. Két ciklust kovetéen hypohpysitis 1é-

A sacralis tajon kiterjedt, transzplantatum hegével (5. a-f dbra). pett fel, mely miatt szteroid kezelésben részesiilt.

Testszerte elszortan 4-7 mm atmérdju satellita congenitalis Juniusban elvégzett PETCT alapjan a tiid6folyamat regresz-
nevusok. A talpak is érintettek voltak. Megnagyobbodott nyirok- sziot mutatott, agyi recidivara utal6 jel nem volt (6. dbra). A be-
csomot nem tapintottunk. tegnél a megkezdett kezelés folytatasa mellett dontottiink.

Stadiuma: pTxNxM1d ; St IV. ECOG:0
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5.a,b ¢ d e fabra
Jelenlegi klinikai kép
a: hatra, gluteusra comokra lokalizal6dé halvanybarna pigmentacio; b: kiterjedt miitét utani hegesedés;
c¢: combok, mons pubis érinettsége; d: multiplex satellita nevusok; e: ellapult de tomegesebb bér a gluteuson;
f: dermatoscopos kép egyenetlen, maculosus pigmentfoltok
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6. abra
PETCT tiid6goe kiindulési és 3 honapi terapia utani, regreszioja

Gyermekkori anamnézis 1986

A congenitalis 6rias nevusbol kiindul6 melanomara vonat-
kozo adatokat, a korabbi zardjelentések alapjan rekonstrualtuk.

1986 marciusban, a lanycsecsemd, 37. gesztacios hétre sziile-
tett 8-9 Apgarral, sima sziiléssel. A béron nagy kiterjedésti, foként
a torzs disztalis részére lokalizalodo nevus pigmentosus pilosus
helyezkedett el. A leiras szerint a haton, a derékvonal alatti teriilet-
re a gluteusokra is raterjedd, a combokon foltok formajaban jelent-
kez6 kiterjedt pigmentalt nevus helyezkedett el. Sebészeti vizsga-
lat soran miitéti beavatkozast terveztek és felvételre eldjegyezték,
atmenetileg otthonaba bocsajtottak. A gyermek jol fejlodott, 3 ho-
napos koraban (juniusban) az orias nevusban a bal deréktaji részen
elhelyezkedd 4 cm atmérdji, ulceralt teriiletbdl akut vérzés jelent-
kezett, mely miatt gyermeksebészeti osztalyara iranyitottak, a vér-
z¢és kovetkeztében kialakult sulyos anémiaval. Akut ellatast kove-
tden 3 honapos koraban a kifekélyesedett, melanomanak imponald
teriiletet kimetszették, majd félvastag lebenyes transzplantacioval
fedték. A transzplantatum megtapadt, 2 honapos osztalyos kezelést
kovetden augusztusban otthonaba bocsajtottak.
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A szoOvettani vizsgalat connatalis melanoma malignumot iga-
zolt, myxomatosus, neurogen jelekkel, helyenként nekrozissal
(leiras nem szerepelt).

A jol fejlodé gyermeknél 10 honaposan a korabbi mitéti te-
riiletérdl ijabb malignus csomok eltavolitasa tortént, a szovettani
vizsgalat, a korabbival megegyez6 képet mutatott, érintett rezek-
cios szegéllyel.

1987. marciusban 12 honapos korban, a bal lagyékhajlatban
megjelent, galambtojasnyi nyirokcsomonak megfeleld terimét
eltavolitottak, a szOvettani vizsgalat a korabbi melanoma me-
tasztazisat igazolta. Az elvégzett képalkotod vizsgalat, mellkas
rtg, koponya és csont rtg, valamint hasi UH negativ volt.

A mitétet kovetden, a metasztazisra vald tekintettel, vincris-
tine és platina kombinalt kezelésben részesiilt, EORTC ajanlas
alapjan, csokkentett dozissal. Az utolsd kezelés 1987. decem-
berben zajlott. Pontos kezelés szam nem ismert. A hati teriiletrél
még négy alkalommal tortént szdvettanilag igazolt tumorok el-
tavolitasa. 11 és 14 éves koraban (1997, 2000) korrekcids miitétet
végeztek, malignitas nem igazoldodott.
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A fenti kezelések alatt és azokat kovetden a gyermek fejlo-
dése a koranak megfelel volt. Laboratoriumi eredményeiben 1¢-
nyeges eltérés nem volt.

A beteg a tovabbiakban 2015-ig évenkénti kontrollon meg-
jelent. Az elvégzett képalkoto vizsgalatok attétre utalo jelet nem
mutattak. 2023- as jelentkezése el6tt tiinet és panaszmentes volt,
harom egészséges gyermeke sziiletett.

Megbeszélés

A nagy és Orias naevusok eléfordulasa, nagyon ala-
csony, 1: 20 000/ sziiletés, de melanoma kialakulas szem-
pontjabol kiemelkedd jelentGséglick. A legelterjedtebb
csoportositasuk a lokalizacid, megjelenés alapjan tortén-
tik. Leggyakoribb a flirdéruhaszerti (45,5%), bolero (27,
45), hati (13,6%), mellkas, has (4,5%), test (4,5%), test és
végtagok (4,5%) (25).

Egyéb jellemzok figyelembe vételével, szin heteroge-
nitas, a feliilet egyenetlensége, hypertrichosis, dermalis /
subcutan csomdk megléte, és a tarsulo satellitak szama
alapjan Krengel és mtsai (jabb csoportositast ajanlanak
(26).

Az OCN nagyon korai életkorban jelentkeznek, alta-
laban nékon, a nevusok foként a torzsre lokalizalodnak,
multiplex satellita 1ézidkkal tarsulva (27).

Az OCN- hoz tarsuld melanomak 75% a 40 cm fe-
letti nevusoknal észlelhetd, nagyon korai megjelenéstiek,
70%-a pubertas eldtt, 50%-a 5 évesnél kisebb életkorban
figyelheté meg (10, 27). A nagy nevusokon a melanoma
a mély dermisbdl vagy subcutisbdl indul ki, csomok for-
majaban jelentkezik és a korai felismerése nagyon nehéz.
Az ilyen melanomak altalaban vastagok, és foként a fiatal
¢letkorban nagyon rossz a progndzisuk (15). Az OCN bol
kiindulé melanomak rizikdja csdkken a pubertast kove-
téen (15).

Kinsler vizsgalata szerint az 6sszes melanoma koziil
az OCN-bol kiindul6 melanomak mutatjak a legszorosabb
a kapcsolatot, az agyi érintettség kialakulasval, igy ezen
csoportban a koponya MR vizsgalat elvégzése, az ala-
csony el6fordulasi arany ellenére javasolt.

A neurocutan melanosis, (NCM) és a MM gyakoribb
a 40 cm-nél nagyobb OCN, multiplex satellita nevus, és
torzsi lokalizacio esetén.

A NCM jellemzéen multiplex kdzepes CN vagy egy
OCN jelenléte esetén, a leptomeningsen vagy az agy pa-
renchimaban jelentkezd, j6 vagy rosszindulata diffuz, vagy
lokalizalt melanocita proliferacioé (28). A legtobb NCM-os
beteg tiinetmentes, de OCN hati axialis lokalizacioja esetén
gyorsan kialakul6 tiinetek jelentkezhetnek, foként multip-
lex satellitozis esetén (10, 29). Agysejtekre kifejtett hata-
sa miatt jelentkezd tiinetek: rohamok, agyi és gerincvel6i
funkcidzavarok, szenzomotoros eltérések, bél és hdlyag
miikddési zavar lehetnek. Ezek mellett fejfajas, visszaté-
r6 hanyas, letargia, fotofobia, hidrocefalus jelentkezhet a
megndvekvo intracranialis nyomas miatt (30, 31). ANCM
tiinetei altalaban 2 éves kor elétt kialakulnak, de kés6bbi
gyermek vagy akar felnétt korban is eléfordulnak, enyhe
fejfajas és neuropszihiatriai tiinetek formajaban (31).

486

A legutobbi irodalmi adatok alapjan, a CN-sal szovo-
dott letalis melanomak 1/3-a primér agyi lokalizaciojua, bar
a valos eléfordulas nehezen megitélhetd (27).

Ezen melanomak a fiigyermekeket, valamint a sza-
mos, kdzepes CN-sal rendelkezdket érint, és elére latha-
tdéan rovidebb tuléléssel tarsulnak, mint a cutan formak.

Pathogenesis: a congenitalis nevusok genetikai mozai-
cizmus kovetkeztében alakulnak ki. A két vagy tobb sejt-
populacidban 1étrej6vé mozaicizmus, posztzigotikus mu-
tacio kovetkezménye.

Az utobbi id6k vizsgalatai alapjan az NRAS gen (co-
don Q61) mutacioja az OCN-ban és a neurologiai leziokba
mutathatd ki, egyéb egészséges szovetében nem, mely a
posztzigotikus mutaciot igazolja (32). BRAF oncogen mu-
tacio elsdsorban a kis CN-ban alakul ki, mig az OCN els6-
sorban NRAS mutacio észlelhetd (33). Salgado és mtsai
igazoltak, a BRAF mutéacié meglétét OCN-ban is, igy a
terapias lehetGség a genetikai eredmény fiiggvénye (34).

A congenitalis nevusok genetikai hatterét vizsgalva a
fenti postzygotikus mutacio mellett szamos egyéb mecha-
nizmus is szerepet jatszhat. CDKN2a, c-kit MITF, érintett
lehet. A RAS/RAF/MAPK!/ jelatviteli ut is befolyasolja a

A gyermekkori melanomak kivizsgdldsa, kezelése és
gondozasa jelenleg a feln6tt protokollnak megfelelen tor-
ténik. Kivizsgalasnal, foként a OCN rendelkezd betegek
esetében a NCM kizardsdra a koponya MR sziiréjellegii
elvégzése javasolt. A 20 cm-nél nagyobb vagy multiplex
CN esetén a NCM ¢és a melanoma gyakorisaga emelkedik
(31). A gyermekkori melanomas betegek egész életen at
torténd évenkénti bérgydgyaszati ellendrzése sziikséges.
latas és a 0,8 mm vagy vastagabb tumor esetében senti-
nel nyirokcsomo vizsgalat végzése javasolt. Metasztatikus
esetekben a kemo ¢és radioterapia helyett az Gj target, vagy
immunterapiat részesitik elényben (36). Kiilon emlitést
kell tenniink a congenitalis naevusok ellatasarol, tekin-
tettel a melanoma rizikora. A kis és kozépnagy naevusok
esetében a melanoma kialalkulasanak alacsony rizikojara
vald tekintettel mitéti eltavolitasuk melanoma prevencid
céljabol nem indokolt (37). Eltérd és bonyolultabb a hely-
zet a nagy kiterjedésli nevusok vonatkozasaban. A lehetd
legkorabbi, totalis miiétet javasoljak, a modern sebészeti
eszk6zok (negativ nyomasterapia, expander, borpotlas) al-
kalmazasaval (13).

A cél a kozmetikai eredmény mellett, a melanoma ki-
alakulasanak megeldzése. Bar teljesen eltavolitott nevu-
sok utan is kialakulhat melanoma (38, 39, 40). Az egy¢b
eljarasok, dermabrazid, 1ézeres ellatas mellett nagyobb a
késobbi életkorban a melanoma kialakulés lehetésége. Az
irodalomban 6rias congenitalis naevus sikeres Trametinib
kezelésérdl is beszamoltak. (41).

Az altalunk bemutatott nébeteg esetében orias, sziile-
téskor meglévd, congenitalis naevuson nagyon rovid idé
alatt, 3 honapos korban gyorsan névo, vérzékeny csomo
alakult ki, mely a szovettani vizsgalat alapjan neuro-mi-
xoid jellegli melanoma malignum képét mutatta, és a fo-
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lyamat kiterjedt volt. Par honapon beliil regionalis nyirok-
csomo6 metasztazis alakult ki. A CN a 40 cm-nél nagyobb
csoportba sorolhatd, melyhez szamos satellita nevus tar-
tozott. Az fiirdéruhaszerti elhelyezkedésnek felelt meg.
A mitétek és a kemoterapia utan 35, tiinet és panaszmen-
tes évet kovetden jelentkeztek szervi metasztazisai.

Betegiinknél a legrosszabb prognézisu csoportba tarto-
z6 faktorokat megtalalhattuk. A CN az 6rias naevusok cso-
portjaba tartozott >40cm, ahol melanoma kialakulasanak
nagy a valdsziniisége. A klinikai kép alapjan a leggyako-
ribb megjelenési format a fiirddruhaszert elhelyezkedést
mutatta, szamos satellita nevussal. A melanoma sziiletés
utan koran, harom hoénapos korban megjelent. Itt felme-
riil a tumor sziiletéskori megléte, és a gyors progresszid
csak rairanyitotta a figyelmet. Pontos tumorvastagsagot
nem ismeriink, de elérehaladott volt a 4 cm-es megjele-
nése alapjan, kiterjedt ulceracioval. A betegnél koran ra-
dikalis kimetszést tortént, részleges jelleggel. A regionalis
metasztazis is egy éven belill kialakult, mely jellemz6 a
gyermekkori melanomak ezen csoportjara. A miitétet ko-
vetden kemoterapiaban résziilt, mert egyéb kezelési lehe-
tdség nem allt rendelkezésre.

Osszességében a rossz progndzisu tumor mellett hosz-
szl 1d6n keresztiil tiinet és panaszmentes volt. Ennek ma-
gyarazata az esetleges ndi nem, és talan a legfontosabb,
a centralis idegrendszer érintettség feltételezheté hianya,
valamint a koran alkalmazott kemoteréapia lehetett. igy a
rossz prognozisu tumor mellett 35 évig tiinete és panasz-
mentes volt.

A hirtelen fellép6 soliter agyi attét és a tlidében észlelt
elvaltozas magyarazatra szorul. Irodalomban leirtak OCN-
hoz tarsuld késéi melanomaékat, belsOszervi metasztazis,
cutan primér tumor formajaban, de korabban gydgyult me-
lanoma recidivajardl nem talaltunk kdzleményt.

Egyértelmi szovettani dsszehasonlitas nem all rendel-
kezéslinkre, a primér melanoma és a recidiva esetében,
igy a szovettanban észlelhetd egyéb jellegii neuro-mixoid,
rhabdoid jellegre nem tudunk kitérni. BRAF vizsgalat ne-
gativ eredményt mutatott de az 6rids congenitalis naevu-
sok esetében ez nem ritka. Betegilinknél a tovabbi részletes
genetikai kivizsgalas folyamatban van, és esetleg segithet
a pathogenezis megértésében.
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