DEV KONJENITAL MELANOSITIK NEVUS (DKMN)
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OZET

Dev konjenital melanositik nevus melanositlerden
kbken alir. Dogumdan itibaren gériilen, siklikla der-
mise nadiren de subkutanéz dokuya yerlesim
gosterebilen lezyonlardir. Dev konjenital melanositik
nevdslerin ¢aplari 20 cm'den biyiik, koyu renklive
¢ok miktarda melanosit icermektedirler. Malignite
potansiyelinin bulunmasi nedeni ile uzun sdreli izlemi
gereken bir hastaliktir. Burada 2 yasindaki bir kiz
hastada dogumdan itibaren gériilen ve viicudun
%80'ni kaplayan bir olgu sunuldu. Lezyon, viicudun
6n tarafinda her iki meme alt ucundan symphisis
pubise, arkada boyun bélgesinden uyluk 1/3 (st kis-
mina kadar yerlesim g6stermekteydi. Olgunun diger
anormallikler nedeni ile taranmasi sonucu, beyinde
araknoid kist ve sol el kemik yapidaki 1. metakarp ve
falankslarinda atrofi ile birliktelik gbsterdegi saptandi.
Olgu deri, kemik yapi ve beyin tutulumu olmasi
nedeni ile sunmayi uygun bulduk.

Anahtar Kelimeler: Neviis, Konjenital, Melanoma,
Santral Sinir Sistemi, Gértintlileme.

SUMMARY
Giant Congenital Melanocytic Nevi
A Case Report

Giant congenital melanocytic nevi originate from
melanocytes. It is usually seen after birth and often
found in dermis and rarely spreads through subcuta-
neous tissue. Giant melanocytic nevi have a greater
diameter than 20 cm, dark in color and consist of a lot
of melanocytes. Giant congenital melanocytic nevi
patients should be under long term follow-up
because of their malignant potential. We report a two
year-old girl presenting with a GCMN which involves
% 80 of body surface. Lesion begins under nipples
and elongates through symphysis pubis spares the
midline in front of the body, and on the back; begin-
ning from the servical region elongates through 1/3 of
upper thigh. She was noted arachnoid cyst in brain
and atrophy of 1.metacarpal and phalangial bones on
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the left hand while searching for any other abnormal-
ities. We present this case for involving skin, bone
frame and brain.

Key Words: Nevus, Congenital, Melanoma, Central
Nervous System, Imaging.

GiRiS

Dev konjenital melanositik nevisler (DKMN)
melanositlerden kodken alan lezyonlardir. Siklikla
dogumdan sonra gorilirler ve caplart 20 cm'den
biiytkttrler (1). Histopatolojik olarak dermiste yer
alip nadiren de subkutan dokuya yayllim gosterirler.
DKMN'lerin malignlesme potansiyelleri yliksektir.

Konjenital melanositik nevisler yenidoganlarin
%1'nde goriilmektedi. DKMN ise, 1/20000'den
1/500000 dogumda bire kadar gorilebildigi
bildirilmektedir (2). Lezyonlarin %50'sinde hafif kil-
lanma bulunabilmektedir. Melanositik nevislerin capi,
eder 20 cm'den bliylk ise veya lezyon yiizde ise, el
ayasindan veya vicudun diger bodlgelerinde el
ayasinin iki katindan veya 900 cm2'den biyik ise
'dev' olarak siniflandiriimaktadirlar (1,3). Bu hastalar-
da, lezyonun capi ile malignite potansiyeli arasinda
direkt bir iliski bulunmaktadi. Kutan6z melanom
gelisme riski ilk 5 yilda ortalama % 1.9-6'dir (4). Bazi
calismalarda, 06zellikle dev konjenital melanositik
nevislerde 15 yilda malignite gelisme riski %18
olarak bildirilmektedir (5). Ayrica lezyon ne kadar
biiylik olursa estetik problemler o kadar fazla, tedavi
secenekleri de daha zor olmaktadir. Cinsiyetleri esit
olarak etkilemektedir. Melanositler ile lep-
tomeningsler, ayni embriyolojik kokenden kay-
naklandiklari igin olgularin santral sinir sistemik lez-
yonlari agisindan da taranmalari gerekmektedir (6).

Burada 2 yasindaki bir kiz olguda, dogumdan
itibaren goriilen ve viicudun %80'nini kaplayan Uzeri
kil ve koyu renkte olan etrafinda satellit lezyonlari
bulunan deri lezyonu ve buna eslik eden beyinde
araknoid kist ve sol el 1. metakarp ve falanksin kemik
yapisinda da atrofisi olan bir olgu sunulmustur.

OLGU

iki yagindaki kiz olgu, klinigimize viicudunda
dogumdan itibaren yaygin olarak bulunan koyu renk-
teki lekeler nedeni ile basvurdu. Prenatal, natal,
postnatal dykude bir 6zellik yoktu. Fizik muaye-
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nesinde vicudun % 80'nini kaplayan, dnde her iki
meme altindan baslayip, orta hatta izlenmeyen, sym-
phisis pubise kadar uzanan; arkada boyun bolgesin-
den uyluk 1/3 Ust kismina kadar yerlesim gosteren
lezyon bulunmaktaydi. Dider vicut bdlgelerinde gok
miktarda satellit pigmente lezyonlar bulunmakta idi
(Resim-1).

Resim-1: Uzeri kil tutamlar ile kaplh dev konjenital melanosi-
tik neviis.

Lezyonlarin Uzerinde ince parlak kil tutamlari
yaygin olarak yeralmaktaydi. Goz dibi muayenesi,
vertebra duz grafileri ve batin ultrasonografisinde
anomali saptanmadi. Sol el basparmakta deformite
gozlemlenmesi nedeniyle, elde edilen diiz grafide sol
el bagparmak metakarp ve falankslarinin kemik
yapisinda atrofi saptandi. Lezyondan alinan cilt bi-
yopsisinde dermiste; melanin igeren poligonal nevis
hiicreleri izlendi. Epidermis igine ilerleme veya malign
transformasyon goriilmedi (Resim-2).
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Resim-2: HEX100 boyamada melanositlerin olusturdugu
kligiik yuvalar izlendi. Biitiin melanositler dermis iginde
olup, epidermal invazyon mevcut degildir.

Bu tip olgularda santral sinir sistemi anomalisi de
bulunabilecedi dustiniilerek, beyin manyetik rezonans
gorintilenmesi uygulanan olguda araknoid kist sap-
tandi (Resim-3).

Resim-3: Magnetik rezonans incelemede araknoid kist
gorindmii ve serebellar hipoplazi dikkati gekmektedir.

Kistin etraf dokuya basisina bagli olarak serebral
vermis ve hemisferler hipoplazik goérinimde idi.
Ancak bu bulgulara, mental retardasyon veya epilep-
si gibi herhangi bir ndrolojik bulgu eslik etmemektey-
di. Olgunun genetik incelemesi ise, 46 XX normal
karyotip olarak saptandi.

TARTISMA

Konjenital melanositik nevus yenidoganlarin
%1'inde gorilen dermal veya epidermal bdlgeden
kaynaklanabilen pigmente kutandz lezyonlardir (2).
DKMN'ler caplarina gore, kiiglik (<1.5cm), orta (1.5-
10cm), blydk (10-20cm) ve dev (>20cm) olarak
siniflandirimaktadirlar. 1/20 000 canli dogumda bir
gorilmektedir (1). Klinik olarak dogumla birlikte, sik-
likla gbévdenin arka kisminda ve uyluk kisminda
gorilen siyah renkli lezyonlardir. Viicudun diger bol-
gelerinde kiiclik satellit lezyonlar dedisik sayida
gorilebilmektedir. Bu lezyonlarin malignite potan-
siyeli farkhliklar gostersede ortalama %1.9-6'dir (4).
Malign degisiklikler, genelde lezyonun genis oldugu
bdlgeden kaynaklanmakta; satellit lezyonlardan
malign degisiklik bildiriimemektedir (4,5). Cocuklar-
daki malign melanomlarin % 40'' DKMN'lerden
gelismektedir. DKMN'ler genelde viicudun %40'ini
tutmasina karsin bizim olgunun %380'nde lezyon
bulunmaktaydi.

Melanositler, noral krestin ektoderminden kdken
alan ve hemen biitiin viicutta bulunabilen hiicrelerdir.
Santral sinir sisteminde medulla ve ponstaki retikiiler

67



Karaoglu - Kismet - Kurt - Gul - Késeoglu

formasyoda, substantia nigrada normal olarak bulun-
abilmektedir. Bu ylizden, melanositik neviis bulunan
bireylerin santral sinir sisteminde de melanosit
sayisinda artig veya melanositik tiimérler de bulun-
abilmektedir. Bu durum, genelde 'nérokutandz
melanozis' diye adlandinimaktadir (6,7). Norolojik
bulgular ise, lezyonun biyikligiine, beyin omurilik
sivi dolagimina etkisine, lokal etkisine ve malignite
potansiyeline gore ortaya c¢ikmaktadir (8). Daha
onceleri noérolojik bulgular ortaya gikana kadar diger
anomaliler saptanamazken, artik non-invasive yon-
temlerle bu tip olgular, erken teshis edilebilmektedir
(7,9). Olgumuzda da herhangi bir norolojik bulgu
olmamasina  karsin, santral sinir  sistemi
incelemesinde araknoid kist saptandi. Ayrica, serebral
vermis ve hemisferler basiya bagli olarak hipoplazik
goriniimdeydi. Genelde DKMN'lere spina bifida eslik
edebilecedinden vertebra grafileri ile herhangi bir
anomali olmadidi tesbit edildi (10). Olguda DKMN,
araknoid kisti ve sol el 1.metakarp ve falanksin kemik
yapisinda hipoplazisi olmasi nedeni ile genetik bir
anomali olasilidi distindldi. Ancak genetik inceleme-
si sonrasi normal karyotip yapisina sahip oldugu
goralda.

DKMN tedavisi olgunun vyasina, lezyonun yer-
lesimine, malign melanom gibi komplikasyonlarin
Onlenmesi ve tedavisine yoneliktir. Malignite potan-
siveli ve kozmetik goriinim tedavi segeneklerini
Onemli Olglide etkiler. Tedavi cerrahi eksizyon ve
rekonstriiksiyondur. Lazer tedavisi ise alternatif tedavi
segenekleri arasindadir. Semptomatik ndrolojik
hastalidi olanlarda genis eksizyon zayif prognostik
ozelliginden dolay dnerilmemektedir. Bizim olgumuz-
da da lezyonun biylik olmasi nedeni ile eksizyon
uygulanamadi.

DKMN dodgumdan itibaren gorilen deri lez-
yonudur ve malignite potansiyelinin olmasi nedeni ile
onemlidir. Ozellikle asemptomatik olan olgularda
santral sinir sistemi taranmasi gereklidir. Ayrica bu
bulgulara, eslik edebilecek diger anomaliler
gozoninde  bulundurularak,  olgularin  fizik
incelemesinin iyi yapilmasi gerekmektedir.
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