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KONJENITAL DEV MELANOSITIK NEVUS ZEMININDE GELISEN
BIiR PEDIATRIK NODULER MALIGN MELANOM OLGUSU
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OZET

Malign melanom, ¢ocuklardaki deri kanserlerinin en sik saptanani olmasma karsin, ¢ocukluk ¢agi solid
tiimorleri arasinda oldukga nadirdir. Konjenital dev melanositik neviislerin malign melanom i¢in bir risk faktorii
olusturdugu ve bu zeminde ayrica; norojenik sarkomlar, liposarkomlar, rabdomyosarkomlar, andiferansiye
kiiciik yuvarlak veigsihiicreli tlimorler de gelisebildigi bilinmektedir.

Bu yayinda, dev konjenital melanositik neviis zemininde yuvarlak hiicreli sarkom ve daha sonra da nodiiler
malign melanom tanisi almis ti¢ yasinda bir olgu sunularak tartisiimistir.

Anahtar sézciikler: Konjenital dev melanositik neviis, malign melanom, konjenital neviis

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

SUMMARY

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

Olgu Sunumu

ofround cell sarcoma who later diagnosed as malignant melanoma is presented.
Key words: Congenital giant melanocytic nevus, malignant melanoma, congenital nevi

Melanositik neviislere c¢ocukluk ve erigkin
caglarda oldukea sik rastlanir ve bunlarin biiytik bir
cogunlugu benign natiirdedir.' Bu neviislerin gocukluk
cag1 i¢in, capt 20 cm. den biiylik olanlarina veya bir
diger deyisle viicut yiizeyinin % 5'inden fazlasini
kaplayanlarmma dev konjenital melanositik neviis
denir” Dev konjenital melanositik neviisler, dev
olmayanlara gore genellikle daha kompleks olup,
yapilarinda bir kag¢ degisik oOzelligi bir arada
bulundurabilirler.

Genel popiilasyonda malign melanom gelisim
riski yalnizca %o 4 iken, bu oran dev olmayan
konjenital melanositik neviislerde % 1, dev olanlarda
ise % 6.3-12 arasindadir.’ Ayrica dev konjenital
melanositik neviisler iizerinde malign melanom
disinda, degisik yonlere malign transformasyon ile
farkli timorler de gelisebildigi gosterilmistir.
Baslangigta norofibrom tanist alan olgumuz bu
nedenle sunularak tartigilmistir.

OLGU

Otuz sekiz aylik bir kiz ¢ocugu (Resim 1),
dogumundan itibaren sagli deride ve tiim viicudunda
cok sayida ve degisik biiyiikliklerde, bir kisminin
iizerinde killi alanlar bulunan, koyu kahverengi,
sayilar1 artmayan, ancak viicutla orantili olarak

biiyiiyen lekeler nedeniyle bagvurduklari hastanede,
dev konjenital melanositik neviis tanis1 konularak
izleme alinmig ve Plastik ve Rekonstriiktif Cerrahi
tarafindan ii¢ kez opere edilmis. Sag gluteal bolge,
mons pubis ve sag inguinal bdlgelerdeki kismen
eksize edilen kitlelerin patolojik inceleme sonucu dev
konjenital melanositik neviistndrofibrom olarak
yorumlanmig. Olgu izlemde 30 aylik iken, gluteal
bolgedeki neviis iizerinde yeni ortaya ¢ikan nekrotik
kitleden alman biyopsinin patolojik inceleme sonucu
dev konjenital melanositik neviis, sakrokoksigeal
bolgede gelisen kitleden alinan biyopsinin sonucu ise
kiigik yuvarlak hiicreli sarkoma malign
transformasyon olarak diisiiniliip, bu ikinci 6rnegin,
immunohistokimyasal olarak S-100 (Dako, N1573)
ve vimentin (Dako, N 1521) ile uyumlu boyanma
gostermesi nedeniyle noral ayrimlasma gosterdigi
seklinde yorumlanmustir. Yaklasik bir ay kadar sonra,
inguinal bolgedeki neviis iizerinde ortaya ¢ikan 10x10
cm. lik lizeri diizgiin, parlak yeni kitleden alinan
biyopsinin patolojik inceleme sonucu, desmin (Dako,
N1538) ve aktin (Dako, N1584) negatif, LCA (Dako,
M7150) ile hafif, S-100 ile pozitif boyanma saptanmis
ve primitif néroektodermal timoér (PNET) olarak
yorumlanmistir. Bu taninin ardindan, olgu Onkoloji
konseyi karart sonucu pulse EVAC (etoposid+
vinkristint+aktinomisin-D+siklofosfamid) protokolii
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Dev melanositik neviis

uygulanmak {izere hastanemize sevk edilmistir.
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Resim 1: Malign melanomlu olgu

Hastanemize basvuran olgunun ilk fizik
bakisinda, sirtta alt torakal vertebralardan baslayarak,
tim lumbosakrogluteal ve perineal bolgeye dek
uzanan, Ozellikle lumbosakral bolgede yogun killar
iceren, arkada her iki popliteal bolge, Onde ise
dizlerden her iki parakolik alan ve umblikusa dek
devamlilik gdsteren dev melanositik neviisii
mevcuttu. Inguinal ve perineal bdlgelerde neviis
altinda yaygin diizensiz kitleler ele gelmekteydi.
Hastanemizde yapilan tetkiklerde kemik iligi ve beyin
omurilik sivisi sitolojisi olagan, toraks ve batin
bilgisayarli tomografilerinde patoloji saptanmayan
olguya 3 hafta aralarla 13 kiir kemoterapi uygulandi.
Kiirler sonrast oOzellikle sol inguinaldeki kitlede
belirgin kiigiilme saptanan olgu, total eksizyon
amactyla Cocuk Cerrahisi klinigine sevk edildi.
Inguinal ve gluteal bolgelerden eksize edilen kitlelerin
patolojik inceleme sonucu, kompound neviis+nodii
ler malign melanom olarak geldi. Cevre ve taban
cerrahi siirlarda devam etmekte olan tiimor subkutan
yag dokusunu da infiltre etmis olup (diizey V), bazi
alanlarinda PNET'e gecis bolgeleri ve PNET
histolojisi segilmekteydi. Immunohistokimyasal
olarak PNET varligi NSE (Dako, N1516) pozitifligi
ile, malign melanom ise HMB 45 (Dako, N1545) ile
saptandr (Resim 2,3). Malign melanom evre 3 ve
diizey V olarak, Onkoloji konsey karari sonucu 3'er
hafta ara ile 450 mg/m’ dakarbazin (DTIC) tedavisine
alman olgu, 3. kiir tedavisi sonrasi izlemden ¢ikmistir.

Resim 2: Anti HMB-45 ile pozitif boyanma gdsteren malign
melanom alanlar1 (200DAB)
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Resim 3: Tiimorde PNET yoniinde diferansiyasyon
(200HE)

TARTISMA

Konjenital melanositik neviisler, yenidoganlarin
yaklasik %]1 kadarinda gozlenirler. Bunlarin viicut
ylizeyinin %S5'inden fazlasii kaplayanlarina dev
konjenital melanositik neviis denir.’ Gerek dev
konjenital melanositik neviislerde, gerekse birgok
satellit neviislerin birinden malign melanom dogma
insidanst genel popiilasyona oranla fazladir. Dev
konjenital melanositik neviislerin yapilart olduk¢a
kompleks olup, yapilarinda ii¢ farkli 6zelligi, degisik
oranlarda bir arada tasiyabilirler. Bu ¢ o6zellik,
intradermal neviis, noral neviis ve mavi nevustir.
Noral neviis komponenti predominant olan olgularda,
bu bolgeler ndrofibroma biiyliik benzerlik
gosterebilirler. * Bizim olgumuz da baslangicta alinan
iic biopsi orneginde dev konjenital melanositik
neviistnorofibrom tanisi almig olup, noral neviis
komponenti predominant dev konjenital melanositik
neviis olarak adlandirmak, histopatolojik acidan daha
dogru bir yaklagimdir.

Dev konjenital melanositik neviislerde malign
melanom riskinin, dev olmayanlara gére daha fazla
oldugu pek c¢ok calismada yayinlanmistir. Swerdlow
ve arkadaslar1 da,” 265 melanositik neviislii bir seride,
viicut yiizeyinin en az % 5'ini kaplayan neviislii
hastalarda daha yiiksek melanom riski oldugunu
gostermislerdir. Dev konjenital melanositik neviisler
tizerinde, malign melanom disinda norojenik
sarkomlar, liposarkomlar, rabdomyosarkomlar,
andiferansiye kiiciik yuvarlak hiicreli veya igsi hiicreli
timorler de gelisebildigi gozlenmistir. Roth ve
arkadaslar,,’ bu tiimérlerin yamsira, 16 ayhk dev
konjenital melanositik neviislii bir kiz bebekte, neviis
zemininde melanositik ve noroepitelyal
diferansiyasyon ile retroperitoneal malign
schwannoma gelistigini gostermislerdir.

Olgumuzun, dogumdan 30 ay sonra nevis
zemininde gelisen kitlelerinden alinan iki biopsi
orneginde, yuvarlak hiicreli malign tiimér (PNET ?)
patolojik tanilarmi almasi ve tedaviden 8 ay sonra
tekrar alinan 6rnekte nodiiler malign melanom ile



PNET aras1 gecis zonlarinin saptanmas: da, dev
konjenital melanositik neviisiin degisik yonlere
malign transformasyon gosterebilecegine dair
literatiirdeki bilgilerle uyumludur.

Tim bu o6zellikleri nedeniyle konjenital
melanositik neviislerin 6zellikle dev olanlarinin
eksizyonu bir¢cok arastirmaci tarafindan
onerilmektedir. 10 cm. den kiigiik olanlarin eksizyonu
ise puberte baslangicina dek ertelenebilir. Ayni
calismada, 52 prepubertal dev olmayan konjenital
melanositik neviislii seride hi¢ malign melanom
gozlenmemistir. Konjenital melanositik neviisli
olgularin yakin izlemi, olasi bir tiimoriin ve 6zellikle
malign melanomun goézden kagirilmamasi igin
gereklidir. Herhangi bir malign melanomun
mortalitesi oldukca yiiksektir. Ilerlemis melanomun
prognozunun kotii ve erken lezyonlarin kiirabl olmasi,
melanomun erken tanismnin 6nemini vurgular. Bu
nedenle ¢ocugun izlemini iistlenen doktorlar, giinese
maruz kalmay1 asgariye indirerek ve yakin izlemle
yasam boyu melanom riskini azaltmakta anahtar role
sahiptirler. '
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