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V detskom veku sa méZeme stretnut s viacerymi typmi melanocytovych lézii na koZi dietata. Najéastej$imi si kongenitalne melanocytové
lézie, ktoré delime podla vel'kosti a charakteru lézie. Kongenitdlne melanocytové lézie sa vyskytuji v populacii v 1 az 6 %. Malé kon-
genitalne névy s relativne ¢asté, mdéZeme ich najst aZ u 1 zo 100 deti. Najkomplikovanej$imi léziami z hladiska prognézy pre pacienta
adlhodobého sledovania dermatoldgom sii obrovské kongenitalne névy, ktoré pokryvajii zvacsa celé anatomické oblastiav 2 % az 45 %
su sprevadzané nalezom neurokutannej melandzy na leptomeningoch. Pri obrovskych kongenitalnych névoch je pridruzenym nalezom na
koZi pacienta v 70 % pritomnost mnohopoé&etnych satelitnych névov. S velkostou kongenitalneho melanocytového névu sa priamo imerne
zvysuje aj riziko pripadnej malignej transformacie. Pri vel'kych a obrovskych névoch k tejto zmene méze dojst este v obdobi pred pubertou.

Klacové slova: neurokutdnna melandza, satelitné névy, protein S100, obrovské kongenitalne névy

In childhood we can observe a multiple types of melanocytic nevi on the children’s skin. The most common are congenital melanocytic
lesions, which differ according to the size and nature of the lesion. Congenital melanocytic lesions occur in the population in 1 to 6%.
Small congenital nevi are relatively common and can be found in up to 1in 100 children. The most complicated lesions in terms of prog-
nosis for the patient and long-term follow-up by dermatologists are enormous, «giant nevi», which mostly cover the entire anatomical
area and in 60% are accompanied by the finding of neurocutaneous melanosis in leptomeninges. In «giant nevi», the associated finding
on the skin of the patient is the presence of multiple satellite nevi at 70%. With the size of the congenital melanocytic nevus, the risk

of an eventual malignant transformation is directly proportional. In large and giant nevi, this change may occur even before puberty.

Key worlds: neurocutaneous melanosis, satellite nevi, protein S100, giant nevi

Dermatol. prax, 2020;14(3):116-120

Za kongenitalne melanocytové
névy sa povazuju tie névy, ktoré su vidi-
telné na kozi novorodenca hned po na-
rodeni alebo sa objavia v priebehu prvého
a druhého roku Zivota dietatka. Obdobie
vzniku kongenitalnych melanocytovych
névov je znacne Siroké a predpoklada sa,
Ze névy vacsich rozmerov a zvic¢sa hlbsie
uloZené vznikaja in utero pocas prvého
trimestra gravidity. Névy strednych a ma-
lych rozmerov, naopak, vznikaji neskor.
Plati, Ze ¢im je znamienko menSie, tym
sa predpoklada, Ze vzniklo blizSie k 24.
tyzdnu gravidity a je lokalizované povr-
chovejsie (1, 2). Melanoblasty zo spoloc¢ne;j
vyvojovej neuralnej listy nemusia abnor-
malne vycestovat len do koZe, ale moézu aj
do inych tkaniv, napr. do mozgu, kosti ¢i
subkutanneho tkaniva. Preto ¢astym na-
lezom pri kongenitalnych névoch velkych
az obrovskych rozmerov je aj pritomnost
extrakutannej melandzy (1, 2, 3, 4).

Kongenitalne pigmentové névy sa
vyskytuj v populacii priblizne v1az 6 %
(4). Prevalencia zavisi od velkosti névov,
pri malych je 1: 100, strednych 1 : 1000,

velkych 1:20 000 a pri plavkovych névoch
1:50 000 az 1:500 000 (1, 4). Castejsi
vyskyt sa pozoroval u diev¢at v pomere
1,17:1a71,46 : 1(1). Riziko vzniku melanému
pri kongenitalnych névoch predstavuje
4 a7 6 % (2). VacSina melanémov v pediat-
rickej populacii vychadza z velkych a ob-
rovskych névov plavkového typu (1, 4, 5).

Malé kongenitalne névy do velkos-
ti1,5 cm v priemere vznikaji v ramci em-
bryonalneho vyvinu neskor. Abnormalna
proliferacia melanoblastov nastava az po
ich vycestovani do epidermy. Pritomné st
u 1% zo vSetkych novorodencov. Riziko
vzniku melanoému v teréne malych kon-
genitalnych névov je rovnaké ako riziko
jeho vzniku v beZnom ziskanom néve.
Melaném vychadzajici z malych névov
vznika vaésinou na okraji 1ézie, najcas-
tejSie po puberte a jeho pdvod je junkc-
ny (oblast dermoepidermalnej junkcie).
Dermatoskopia je najuc¢innej$im diagnos-
tickym prostriedkom pri tejto velkosti
névov. V dermatoskope sa znamienka ja-

Obrazok 1. Maly kongenitélny melanocytovy
névus (archiv autora)

via ako pravidelné, pigmentova sietovita
kresba ma homogénny diftzny charakter,
retikularny charakter so vzorom vceliecho
plastu, pripadne linearnym fragmentova-
nym vzorom alebo globularny charakter,
ktory je pri kongenitalnych névoch naj-
typickejsi (obrazok 1) (2,4, 6,7, 8,9, 10, 11).

Medzi stredné kongenitalne
melanocytové névy zaradujeme lézie
velkosti 1,5 az 19,9 cm. Klinicky a derma-
toskopicky st takmer identické s malymi
kongenitalnymi névami. Riziko vzniku
melanomu je 0 azZ 5 %. Pri tomto type
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Obrazok 2. Stredny kongenitdlny melanocytovy
névus s homogénnou $truktdrou (archiv autora)

Obrazok 3. Stredny kongenitalny melanocytovy
névus s homogénnou $truktdrou (archiv autora)

Obrazok 4. Stredny kongenitalny melanocytovy
névus s nehomogénnou $truktdrou (archiv autora)

Obrazok 6. Stredny kongenitdlny melanocytovy
névus pokryvajlci akrd (archiv autora)

Obrazok 5. Stredny kongenitalny melanocytovy
névus s nehomogénnou Struktdrou (archiv autora)

Obrazok 7. Verukdzny stredny kongenitalny
melanocytovy névus (archiv autora)

Obrazok 9. Stredny kongenitélny melanocytovy
névus s papuléznou nehomogénnou $truktdrou
(archiv autora)

Obrazok 8. Pilozny stredny kongenitalny mela-
nocytovy névus (archiv autora)

Obrazok 10. Stredny kongenitalny melanocytovy
névus s papuléznou nehomogénnou $truktdrou
(archiv autora)

znamienok mézeme v dermatoskope po-
zorovat viaceré Specialne dermatosko-
pické znaky ako miliam podobné cysty,
hypertrich6zu, pritomnost drobnych
ciev ¢i comma like kapilar. VSetky tieto
Specialne znaky, i ked esteticky mozu
byt povazované za rusivé, si benignej
povahy.

Stredné névy vzhladom na svo-
ju Skalu velkosti st znac¢ne variabilnou
skupinou a zahfnaji znamienka réznej
farby od homogénne sfarbenych az po
uplne nehomogénne, kde je mozné po-

zorovat aj volnym okom niekol'ko od-
tielov hnedej aZ Ciernej farby. Povrch
znamienok moézZe byt Gplne hladky,
ale aj velmi rozbrazdeny az verukézny
s pocetnymi seboroickymi hyperkera-
tézami, papuléznymi prejavmi ¢i drob-
nymi cystami a miliami. Nezriedka je
cely povrch pokryty hustym lanugom
az tmavohnedymi terminalnymi vlasmi.
Stredné névy delime na podskupiny:
stredné névy s homogénnou Struktarou,
nehomogénne stredné névy, stredné
névy pokryvajace akra, verukozne a pi-
l6zne stredné névy, stredné névy s pa-
puléznou nehomogénnou Struktarou
a kissing névus (obrazky 2, 3,4, 5, 6, 7,
8,9,10,11) (2,4, 6,7, 8,9, 10, 11).
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Obrazok 11. Stredny kongenitdlny melanocytovy
névus s papuléznou nehomogénnou Struktdrou
(archiv autora)

.

Kissing névus je raritny typ kon-
genitalneho névu, ktory vznika embryo-
nalne vycestovanim melanoblastov z ne-
uralnejlisty do oblasti o¢nych viecok pri-
blizne v 9. tyzdni gravidity, kedy sa viecka
Spajaji a vytvara na nich obraz ,bozku"“.
Dalej sa in utero vyvija rovhomerne na
spojenych vie¢kach a po rozdeleni vie¢ok
v 24. tyzdni gravidity postihuje horné aj
dolné viecko rovnakym dielom s presa-
hom aZ na spojovku oka. Deti s tymto
névom si nesu aj ludovi prezyvku: ,anje-
lom pobozkané“ (obrazok 12) (12).

Tak ako cela skupina strednych
kongenitalnych névov je velmi réznoro-
da a Specificka, tak aj dermatoskopické
hodnotenie je znac¢ne rozdielne. Névy
s homogénnou Strukttrou st v derma-
toskope dobre hodnotitelné, je mozné
ich jednoducho preventivne sledovat,
idealne v ro¢nych intervaloch. Stredné
névy s nehomogénnou Struktirou, ve-
ruk6éznym povrchom a hustym piléz-
nym porastom si uZ dermatoskopicky
hodnotitelné len s velkymi limitaciami
a mnohokrat je dermatoskopia nevypo-
vedna a limitovana typom povrchovych
Struktar, cez ktoré uz nie je mozné vi-
diet hlbsie pigmentové Struktary névu
a pigmenova siet je nehodnotitelna.
Tieto névy sa odporuca sledovat v krat-
Sich ako roénych intervaloch a zvazuje
sa chirurgicka intervencia, ak to ana-
tomicka lokalizacia névu a vek dietata
dovoluje (4).

Skupinu velkych kongenitalnych
névov tvoria pigmentové névy velkosti
od 20 do 40 cm.

Riziko vzniku melanému pri ob-
rovskych kongenitalnych névoch je
mierne vySSie ako pri malych a stred-
nych kongenitalnych névoch. Melaném
moZe vzniknut kdekolvek v ramci 1ézie,

Obrazok 12. Kissing névus (archiv autora)

ale aj mimo nej, v detstve, ale aj v do-
spelom veku. 70 % malignit vychadza-
jacich z obrovskych névov vsak vznika
eSte pred pubertou (do 10. roku Zzivota).
Melanémové nadorové bunky pochadza-
ja z hlbSich Strukttar koZe, maja zvacsa
dermalny charakter. U 24 % pacientov
sa prvotny melan6m ani nepodari iden-
tifikovat (1).

Dermatoskopicky st vel'ké konge-
nitalne névy nepravidelné, pigmentova
siet je nehomogénna, pritomné st pocet-
né ostrovceky nahromadeného pigmen-
tu roznej farby so striedanim niekol'kych
odtietiov hnedej a ¢iernej farebnej skaly
arozneho typu kozného povrchu. Povrch
znamienka byva ¢asto pilézny s réznou
hustotou vlasového porastu (obrazok 13)
(2, 4,13).

Poslednt skupinu kongenital-
nych névov tvoria obrovské alebo tzv.
plavkové névy. V populacii sa vyskytuj
sporadicky. Familiarny vyskyt je raritny,
ale mozny.

Z pozorovani u monozygotnych
dvojciat, kde obrovsky névus sa vyvinul
len u jedného dvojcata, sa predpoklada,
ze k poruche dochadza az v postzygo-
tickom obdobi vyvinu. Etiologia a pato-
genéza vzniku obrovskych kongenital-
nych névov nie je eSte tplne preskimana
a do Gvahy prichadzaja viaceré hypotézy.
Medzi mozné mechanizmy patogenézy
sa zaraduju defekty vyvinu neuralnej
listy, mutacie vedtce k nekontrolovane;
abnormalnej proliferacii melanoblastov,
kutanny mozaicizmus ¢i paradominant-
né dedicnost (14, 15).

Obrovské kongenitalne névy
vznikajl uz na zaciatku embryogenézy,
pravdepodobne pri proliferacii melano-
blastov pocas ich migracie z neuralnej
listy do koznych Struktar (1, 2, 4, 9).

Obrazok 13. Velky kongenitédlny melanocytovy
névus (archiv autora)

Obrazok 14. Obrovsky kongenitalny melanocy-
tovy névus tvaru ,nohavic" (archiv autora)

Obrazok 15. Detail obrovského kongenitdlneho
melanocytového névu tvaru ,nohavic" (archiv autora)
. o

Obrovské névy nezriedka pokry-
vaji celé anatomické oblasti tela a ich
velkost presahuje 40 cm. Niektoré loka-
lity vyslovene pripominaji ¢asti nasho
oblecenia. Preto v literattre sa moZeme
stretnat aj s delenim na névy plavkového
typu, névy vzhladu kabatového rukava
konciace ostro na zapasti, a névy typu
Ltricko“ ¢i ,bolerko“. Podla lokalizacie
sa najvyssi vyskyt malignej zmeny za-
znamenal pri névoch plavkového typu
(obrazok 14, 15, 16, 17) (1, 16).

Riziko vzniku melanému sa po-
hybuje medzi 6 az 20 % a v porovna-
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Obrazok 16. Obrovsky kongenitalny melano-
cytovy névus plavkového typu so satelitnymi
névami (archiv autora)

o

ni s ostatnymi kongenitalnymi léziami
je riziko ovela vysSie. Melanom moze
vzniknat kdekolvek v ramci 1ézie ale-
bo v satelitnych 1éziadch. Vekova hrani-
ca je posunuta do predskolského veku
s medidnom 7 rokov. Pévod melanému
je dermalny (pod pars papilaris dermis).
Uloha dermatoskopie je diskutabilna.
Pravdepodobnost vzniku satelitnych
névov je 70 %. Satelitné névy st mno-
hopocetné, nezriedka v poCte 50 a viac,
st zvacSa bledohnedej farby, pokryté
hustym piléznym porastom a histolo-
gicky dermalneho charakteru (1, 4, 5, 15).

Neurokutanna melanéza

a protein S100

KedZe pri obrovskych kongenital-
nych névoch melanoblasty mézZu abnor-
malne vycestovat nielen do koze, ale aj
do podkozného tkaniva, fascie alebo sva-
lov, méZeme sa stretnat u tychto pacien-
tov s nalezmi extrakutannych melanoz.

NajcastejSie sa extrakutanne
nachadzaju melanocyty v CNS v lepto-
meningovych §trukttrach a prediZenej
mieche diftzne alebo vo forme nodulov.
Neurokutanna melandza je pritomna
priblizne u 2 % az 45 % pacientov s ob-
rovskymi kongenitalnymi névamia u vac¢-
Siny pacientov je asymptomaticka (17).
Vzhladom na nevypovednost dermato-
skopie a hibku uloZenia melanocytov,
ktoré moézu mat maligny potencidl, je
nevyhnutné pacienta sledovat v spolupra-
ci s viacerymi Specialistami. Pre vyskyt
neurokutannej melandzy u deti s obrov-
skymi kongenitalnymi a satelitnymi néva-
mi sa pacienti konzultuji s neurologom
a detskym onkolégom. MRI vySetrenie
mozgu vie spolahlivo neurokutdnnu me-
lanézu identifikovat. Doplnkovym vy-
Setrenim je ultrazvuk brusnych organov
(extrakutanne melanémy v GIT trakte).
Prognéza pacienta je lepsia pri naleze
neurokutannej melanoézy v Struktarach

Obrazok 17. Plavkovy kongenitalny melanocy-
tovy névus (archiv autora)

mozgu ako v leptomeningoch. LoZiska
neurokutannej melanozy vznikaji typicky
pocas prvého az druhého roku zivota.
Vznik mo6zu sprevadzat priznaky intra-
kranialnej hypertenzie, zachvaty, vraca-
nie. Druhy nastup vzniku neurokutannej
melanozy, menej Casty, je pocas 2. az 3.
dekady zivota a je klinicky menej drama-
ticky. Bud' nastupuje asymptomaticky,
alebo len nenapadnymi bolestami hlavy
¢inahlymi zmenami spravania. K malignej
transformacii vo forme leptomeningeal-
neho melanému dochadza u 40 % az 64 %
pacientov (obrazok 18, 19) (1, 15, 18, 19).

Délezitym laboratéornym vyse-
trenim u pacientov s obrovskymi konge-
nitalnymi névami je stanovovanie hladin
proteinu S100 v sére.

Protein S100 je produkt buniek
CNS a periférnej nervovej stistavy, me-
lanocytov, adipocytov a chondrocytov.
V praxi sa vySetruje pri poSkodeni mozgu
roznej etiologie a u pacientov s malignym
melanémom pre rychly zachyt disemi-
nacie maligneho melanému. V porovnani
s klinickym vySetrenim a zobrazovacimi
metddami umoznuje stanovenie hladiny
proteinu S100 odhalenie relapsu ochore-
nia u pacientov s malignym melané6mom
o tyzdne az mesiace skor. U dospelych
0s6b je horny limit stanoveny na 0,105
ug/1. U deti st hladiny nasobne vyssie
a liSia sa v réznych vyvojovych obdo-
biach. Predpoklada sa, Ze vyrazné zmeny
v hladinach proteinu S 100 mézu stvisiet
s vyvojom neurokutannej melandzy ale-
bo s metabolickou aktivitou kongenital-
nych névov (20, 21, 22, 23).

Diskusia a zaver

Ajked obrovské kongenitalne névy
st asymptomatické, mnohi pacienti sa
stazuju na intenzivne svrbenie a suchost
koze. Hojenie ran v oblasti névu je kompli-

Obrazok 18. Neurokutdnna melandza v amyg-
dale u 2-ro¢ného dietata (archiv autora)

Obrazok 19. Neurokutdnna melandza v amyg-
dale u 2-ro¢ného dietata (archiv autora)

kovanejsie, zvac¢Sa per secundam inten-
tionem a koza v mieste névu je fragilna.
Presny mechanizmus svrbenia a suchosti
koze nie je Giplne objasneny, ale pred-
poklada sa, ze dévodom je funkéné po-
Skodenie adnexovych §truktar (potnych
a mazovych Zliaz) v oblasti névu (6).
Kongenitalne melanocytové 1ézie
st velmi roznorodou skupinou pigmento-
vych névov. Ich celkovy manazment zavisi
najmé od velkosti névu a jeho Strukti-
ry. Pri manazovani detskych pacientov
s kongenitalnymi névami malych a stred-
nych rozmerov je mozné aplikovat niekto-
ry z nasledujicich postupov. Vyber kon-
krétneho postupu u daného pacienta je
individualny a ¢asto zavisi od skisenosti
vySetrujaceho dermatoléga. V pripade, Ze
chybaji atypické dermatoskopické zna-
ky, sa kongenitalne névy klinicky sledujt
v intervale od 6 az do 24 mesiacov (24).
Kym névy malych rozmerov st sledovaneé
dermatol6gom priblizne raz ro¢ne, névy
strednych rozmerov sa sleduj najcastej-
Sie v 6-mesacnych intervaloch. Pri tychto
névoch sa preferuje konzervativny pri-
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stup, pravidelné samovysetrovanie a fo-
todokumentacia realizovana pacientom aj
dermatolégom. Velmi praktickou metd-
dou pri sledovani névov malych rozmerov
je digitalna dermatoskopia, ktora posky-
tuje objektivne zhodnotenie kozného na-
lezu v pravidelnych ¢asovych intervaloch.
Dalsim z moZnych postupov je pravidelné
klinické sledovanie névov a ich nasled-
na profylakticka chirurgicka exstirpacia
v adolescentnom veku alebo pravidelné
sledovanie névov a chirurgicka exstirpa-
cia, len ked sa v 1ézii objavia zmeny po-
dozrivé z malignej transformaécie. V pri-
pade, ze dana kongenitalna 1ézia vykazuje
atypické dermatoskopické znaky alebo jej
zhodnotenie vyvolava urcité pochybnos-
ti, pripadne ponechanie lézie pacientovi
sposobuje tizkost a strach z moZnej ma-
lignej zmeny, odportca sa zvolit invazivny
pristup a névus preventivne chirurgicky
exstirpovat. Névy velkych rozmerov a ob-
rovské névy s pocetnymi satelitnymi lé-
ziami vzhladom na vyssie riziko maligne;j
transformacie vyzaduju kratsie intervaly
sledovania, ktoré sa prispdsobuja aktu-
alnemu nalezu a aktivite melanocytovej
lézie. Vyznam dermatoskopie vzhladom
na hibku uloZenia pigmentu je diskuta-
bilny. Preferuje sa ¢iasto¢na chirurgicka
exstirpacia meniacich sa ¢asti névu alebo
exofytickych Gtvarov pred totalnou ex-
stirpaciou celého névu (24, 25).

Pacienti s kongenitalnymi néva-
mi potrebuji mimoriadne citlivy pristup
a psychologicka podporu. Pre tieto deti
predstavuju ich vrodené ,,0zdoby* nie-
len zdravotny, ale aj nemaly esteticky
problém.
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