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ÖZET

Anahtar sözcükler:

A Case Of Pediatric Noduler Malign Melanoma Developed On Basis Of The Congenital Giant
Melanocytic Nevus

SUMMARY

Key words:

Malign melanom, çocuklardaki deri kanserlerinin en sýk saptananý olmasýna karþýn, çocukluk çaðý solid
tümörleri arasýnda oldukça nadirdir. Konjenital dev melanositik nevüslerin malign melanom için bir risk faktörü
oluþturduðu ve bu zeminde ayrýca; nörojenik sarkomlar, liposarkomlar, rabdomyosarkomlar, andiferansiye
küçük yuvarlak ve iðsi hücreli tümörler de geliþebildiði bilinmektedir.
Bu yayýnda, dev konjenital melanositik nevüs zemininde yuvarlak hücreli sarkom ve daha sonra da nodüler
malign melanom tanýsý almýþ üç yaþýnda bir olgu sunularak tartýþýlmýþtýr.

Konjenital dev melanositik nevüs, malign melanom, konjenital nevüs

Although malignant melanoma is the most frequently seen type of skin cancer in children, its frequency among
solid tumours is quite rare. Congenital giant melanocytic nevus is a risk factor for malignant melanoma and it is
well known that neurogenic sarcomas, liposarcomas, rhabdomyosarcomas, undifferentiated small round and
pinnece cell tumours can also be formed on this nevus. In this report, a 3 year old patient with a primary diagnosis
of round cell sarcoma who later diagnosed as malignant melanoma is presented.

Congenital giant melanocytic nevus, malignant melanoma, congenital nevi

Melanositik nevüslere çocukluk ve eriþkin
çaðlarda oldukça sýk rastlanýr ve bunlarýn büyük bir
çoðunluðu benign natürdedir. Bu nevüslerin çocukluk
çaðý için, çapý 20 cm. den büyük olanlarýna veya bir
diðer deyiþle vücut yüzeyinin % 5'inden fazlasýný
kaplayanlarýna dev konjenital melanositik nevüs
denir. Dev konjenital melanositik nevüsler, dev
olmayanlara göre genellikle daha kompleks olup,
yapýlarýnda bir kaç deðiþik özelliði bir arada
bulundurabilirler.

Genel popülasyonda malign melanom geliþim
riski yalnýzca ‰ 4 iken, bu oran dev olmayan
konjenital melanositik nevüslerde % 1, dev olanlarda
ise % 6.3-12 arasýndadýr. Ayrýca dev konjenital
melanositik nevüsler üzerinde malign melanom
dýþýnda, deðiþik yönlere malign transformasyon ile
farklý tümörler de geliþebildiði gösterilmiþtir.
Baþlangýçta nörofibrom tanýsý alan olgumuz bu
nedenle sunularak tartýþýlmýþtýr.

Otuz sekiz aylýk bir kýz çocuðu (Resim 1),
doðumundan itibaren saçlý deride ve tüm vücudunda
çok sayýda ve deðiþik büyüklüklerde, bir kýsmýnýn
üzerinde kýllý alanlar bulunan, koyu kahverengi,
sayýlarý artmayan, ancak vücutla orantýlý olarak

büyüyen lekeler nedeniyle baþvurduklarý hastanede,
dev konjenital melanositik nevüs tanýsý konularak
izleme alýnmýþ ve Plastik ve Rekonstrüktif Cerrahi
tarafýndan üç kez opere edilmiþ. Sað gluteal bölge,
mons pubis ve sað inguinal bölgelerdeki kýsmen
eksize edilen kitlelerin patolojik inceleme sonucu dev
konjenital melanositik nevüs+nörofibrom olarak
yorumlanmýþ. Olgu izlemde 30 aylýk iken, gluteal
bölgedeki nevüs üzerinde yeni ortaya çýkan nekrotik
kitleden alýnan biyopsinin patolojik inceleme sonucu
dev konjenital melanositik nevüs, sakrokoksigeal
bölgede geliþen kitleden alýnan biyopsinin sonucu ise
küçük yuvar lak hücre l i sarkoma mal ign
transformasyon olarak düþünülüp, bu ikinci örneðin,
immunohistokimyasal olarak S-100 (Dako, N1573)
ve vimentin (Dako, N 1521) ile uyumlu boyanma
göstermesi nedeniyle nöral ayrýmlaþma gösterdiði
þeklinde yorumlanmýþtýr. Yaklaþýk bir ay kadar sonra,
inguinal bölgedeki nevüs üzerinde ortaya çýkan 10x10
cm. lik üzeri düzgün, parlak yeni kitleden alýnan
biyopsinin patolojik inceleme sonucu, desmin (Dako,
N1538) ve aktin (Dako, N1584) negatif, LCA (Dako,
M7150) ile hafif, S-100 ile pozitif boyanma saptanmýþ
ve primitif nöroektodermal tümör (PNET) olarak
yorumlanmýþtýr. Bu tanýnýn ardýndan, olgu Onkoloji
konseyi kararý sonucu pulse EVAC (etoposid+
vinkristin+aktinomisin-D+siklofosfamid) protokolü
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Dev melanositik nevüs

uygulanmak üzere hastanemize sevk edilmiþtir.

Hastanemize baþvuran olgunun ilk fizik
bakýsýnda, sýrtta alt torakal vertebralardan baþlayarak,
tüm lumbosakrogluteal ve perineal bölgeye dek
uzanan, özellikle lumbosakral bölgede yoðun kýllar
içeren, arkada her iki popliteal bölge, önde ise
dizlerden her iki parakolik alan ve umblikusa dek
devamlýlýk gösteren dev melanositik nevüsü
mevcuttu. Ýnguinal ve perineal bölgelerde nevüs
altýnda yaygýn düzensiz kitleler ele gelmekteydi.
Hastanemizde yapýlan tetkiklerde kemik iliði ve beyin
omurilik sývýsý sitolojisi olaðan, toraks ve batýn
bilgisayarlý tomografilerinde patoloji saptanmayan
olguya 3 hafta aralarla 13 kür kemoterapi uygulandý.
Kürler sonrasý özellikle sol inguinaldeki kitlede
belirgin küçülme saptanan olgu, total eksizyon
amacýyla Çocuk Cerrahisi kliniðine sevk edildi.
Ýnguinal ve gluteal bölgelerden eksize edilen kitlelerin
patolojik inceleme sonucu, kompound nevüs+nodü
ler malign melanom olarak geldi. Çevre ve taban
cerrahi sýnýrlarda devam etmekte olan tümör subkutan
yað dokusunu da infiltre etmiþ olup (düzey V), bazý
alanlarýnda PNET'e geçiþ bölgeleri ve PNET
histolojisi seçilmekteydi. Ýmmunohistokimyasal
olarak PNET varlýðý NSE (Dako, N1516) pozitifliði
ile, malign melanom ise HMB 45 (Dako, N1545) ile
saptandý (Resim 2,3). Malign melanom evre 3 ve
düzey V olarak, Onkoloji konsey kararý sonucu 3'er
hafta ara ile 450 mg/m dakarbazin (DTIC) tedavisine
alýnan olgu, 3. kür tedavisi sonrasý izlemden çýkmýþtýr.

Konjenital melanositik nevüsler, yenidoðanlarýn
yaklaþýk %1 kadarýnda gözlenirler. Bunlarýn vücut
yüzeyinin %5'inden fazlasýný kaplayanlarýna dev
konjenital melanositik nevüs denir. Gerek dev
konjenital melanositik nevüslerde, gerekse birçok
satellit nevüslerin birinden malign melanom doðma
insidansý genel popülasyona oranla fazladýr. Dev
konjenital melanositik nevüslerin yapýlarý oldukça
kompleks olup, yapýlarýnda üç farklý özelliði, deðiþik
oranlarda bir arada taþýyabilirler. Bu üç özellik,
intradermal nevüs, nöral nevüs ve mavi nevüstür.
Nöral nevüs komponenti predominant olan olgularda,
bu bölgeler nörofibroma büyük benzerlik
gösterebilirler. Bizim olgumuz da baþlangýçta alýnan
üç biopsi örneðinde dev konjenital melanositik
nevüs+nörofibrom tanýsý almýþ olup, nöral nevüs
komponenti predominant dev konjenital melanositik
nevüs olarak adlandýrmak, histopatolojik açýdan daha
doðru bir yaklaþýmdýr.

Dev konjenital melanositik nevüslerde malign
melanom riskinin, dev olmayanlara göre daha fazla
olduðu pek çok çalýþmada yayýnlanmýþtýr. Swerdlow
ve arkadaþlarý da, 265 melanositik nevüslü bir seride,
vücut yüzeyinin en az % 5'ini kaplayan nevüslü
hastalarda daha yüksek melanom riski olduðunu
göstermiþlerdir. Dev konjenital melanositik nevüsler
üzerinde, malign melanom dýþýnda nörojenik
sarkomlar, liposarkomlar, rabdomyosarkomlar,
andiferansiye küçük yuvarlak hücreli veya iðsi hücreli
tümörler de geliþebildiði gözlenmiþtir. Roth ve
arkadaþlarý, bu tümörlerin yanýsýra, 16 aylýk dev
konjenital melanositik nevüslü bir kýz bebekte, nevüs
zemin inde melanos i t ik ve nöroep i t e lya l
diferansiyasyon ile retroperitoneal malign
schwannoma geliþtiðini göstermiþlerdir.

Olgumuzun, doðumdan 30 ay sonra nevüs
zemininde geliþen kitlelerinden alýnan iki biopsi
örneðinde, yuvarlak hücreli malign tümör (PNET ?)
patolojik tanýlarýný almasý ve tedaviden 8 ay sonra
tekrar alýnan örnekte nodüler malign melanom ile
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Resim 3:

Malign melanomlu olgu

Anti HMB-45 ile pozitif boyanma gösteren malign
melanom alanlarý (200DAB)

Tümörde PNET yönünde diferansiyasyon
(200HE)
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PNET arasý geçiþ zonlarýnýn saptanmasý da, dev
konjenital melanositik nevüsün deðiþik yönlere
malign transformasyon gösterebileceðine dair
literatürdeki bilgilerle uyumludur.

Tüm bu özellikleri nedeniyle konjenital
melanositik nevüslerin özellikle dev olanlarýnýn
eks izyonu bi rçok araþ t ý rmacý ta ra f ýndan
önerilmektedir. 10 cm. den küçük olanlarýn eksizyonu
ise puberte baþlangýcýna dek ertelenebilir. Ayný
çalýþmada, 52 prepubertal dev olmayan konjenital
melanositik nevüslü seride hiç malign melanom
gözlenmemiþtir. Konjenital melanositik nevüslü
olgularýn yakýn izlemi, olasý bir tümörün ve özellikle
malign melanomun gözden kaçýrýlmamasý için
gereklidir. Herhangi bir malign melanomun
mortalitesi oldukça yüksektir. Ýlerlemiþ melanomun
prognozunun kötü ve erken lezyonlarýn kürabl olmasý,
melanomun erken tanýsýnýn önemini vurgular. Bu
nedenle çocuðun izlemini üstlenen doktorlar, güneþe
maruz kalmayý asgariye indirerek ve yakýn izlemle
yaþam boyu melanom riskini azaltmakta anahtar role
sahiptirler.
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