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OZET

Dev konjenital melanositik neviis dogumda mevcut
olan neviis hiicrelerinin yaptig1 nadir bir noroektodermal

lezyondur. Bas ve boyunda lokalize lezyonlarla birlikte

obstriiktif hidrosefalive diger norolojik anormalliklere yol
acan leptomenlngeal melanositozis olabilir.

Bu bildiride norolojik ozellikler gbsteren bir dev kon-
Jjenital melanositik neviis olgusu sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Dev konjenital melanositik neviis,
Leptomeningeal melanositozis
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Dev konjenital melanositik nevus yenidoganlarda
yaklasik 1/20.000 oraninda goriillen nadir bir no-
roektodermal lezyondur (1). Bu neviisiin, embriyo-
genezls sirasinda noral ¢ikintinin displazisinden kay-
naklandigi sanilmaktadir (2). Ozellikle bas ve boyu-
nu tutan melanositik neviislerde leptomeningeal me-
lanositozis gelismesi sonucu noérolojik bulgular go-
rilmektedir (1-5).

Biz de norolojik bulgular goésteren dev konjenital
melanositik neviislii olgumuzu nadir goriilmesi nedeni

ile sunuyoruz.
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SUMMARY

The giant congenital melanocyte nevus is a rare
neuroectodermallesion composed ofnevus cells present
atthetime of birth. Lesions located onthescalp or poste-
rior neck may have an associated leptomeningeal mela-
nocytosisthatmay leadto an obstructive hydrocephalus
and other neurologic disorders.

Inthis casereportapatient showing neurologic fea-
tures of giant congenital meianocytic nevus is presented.

Key Words: Congenital giant meianocytic nevus,
Leptomeningeal melanocytosis

Turk J Dermatol 1994. 4:44-46

Oykiisiinden benlerinin dogustan oldugu, zamanla
biyudiigi, son bir aydir bu sikayetlerinin oldugu 6grenil-
di ve tetkik edilmek ilizere g¢ocuk klinigine yatirildi.

0z gegmisinde o6zellik yoktu. Soy gegmisinde 6
erkek, 2 kiz kardesinin sag ve saglikli oldugu o6grenildi.
Anne ve babasi arasinda akrabalik yoktu.

Slstemik muayenede ates 37°C, genel durumun
orta oldugu goriildii. Mental retardasyon tesbit edilmedi.
Hafif ense sertligi bulundu. Goézde bilateral papil ddemi
ve diplopi vardi ve kafa i¢i basincinin arttigini diisiin-
diirdi. Diger fizik muayene bulgular1 normaldi.

Deri ve eklerinin muayenesinde boyunu, omuzlan,
gdgis o6n yizi ve sirti bir pelerin gibi saran, siyaha ya-
kin hiperpigmente, keskin sinirli, tizeri kalin siyah killar-
la kapli dev konjenital melanositik neviis vardi. Neviis
tizerinde sol omuz basinda 10 cm c¢apinda deriden ka-
barik, yumusak tiimoral olusum; ensede vertebra iize-
rinde de iki adet, yaklasik 2 cm c¢apinda ayni nitelikte
timor vardi. Ense ve kulak arkalarinda yer yer verrii-
koz, papiillamatéz g¢ok sayida lezyon goriildi. Ayrica
tim vicutta degisik ¢aplarda, ¢ok sayida hiperpig-
mente, lizerinde killar olan melanositik neviis mevcuttu.
Diger deri ve ekleri normaldi (Sekil 1,2). Yapilan labor-
natuvar tetkiklerinde hemogram, sedimantasyon, kan
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Sekil 1.

sekeri, karaciger ve bobrek fonksiyon testleri, alkalen
fosfataz, kan proteinleri, tam idrar, beyin omurilik sivisi
analizi normaldi. Akciger ve kafa grafileri normal olarak
degerlendirildi.

Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Radyoloji Anabl-
lim Dalinda yapilan Bilgisayarli Beyin Tomografisinde
lezyon tesbit edilmedi (1 7.11.1993/99-735). Ankara
Universitesi Tip Fakiiltesi Niikleer Tip Anabilim Dalinda
yapilan radioniiklid sisternografide radyoaktivitenin er-
ken donemde ventrikiillere gegtigi, ancak ge¢ bosaldig,
kommunike hidrosefali olabilecegi diisiiniildii (29. 12.
1993/930458 083). Sol omuzundaki timoral lezyondan
alinan biyopsi materyeli SSK Kayseri Hastanesi Patolo-
ji labolatuvarinda nevik hiicre kiimeleri igeren lipoma
olarak degerlendirildi (14.1.1994-110).

TARTISMA

Konjenital melanositik neviis dogumda mevcut
olan neviis hiicrelerinin yaptigi pigmente bir lezyondur.
Lezyonun biiyikliigiinii temel alan siniflandirmalar prog-
nozun tahmin edilmesinde ve tedavinin planlanmasinda
yardimci olur. Dev konjenital melanositik neviis, ¢api
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Sekil 2.

20 cm.'nin lizerinde olan, tek islemle primer siitiirle ka-
patiimasi olanaksiz lezyon olarak tanimlanmigtir (1,4).
Bununla birlikte, biiyiik ve kiigiik neviislerin tanimlan-
masi konusunda fikir birligi yoktur. Bebeklerde neviis
biiyukliigii viicut alanina oranlandiginda siniflandirmanin
yetersiz olugsu en 6nemli problemdir (1).

Dev konjenital melanositik neviis en g¢ok gdévdede
bulunur ve viicut ylizeyinin %35'ini iggal edebilir (5).
Sinirlan  belirgin fakat diizensizdir. GCogu olgularda bir
dermatom dagilimi gosterme egilimindedir (1,3,6). Sekil-
leri genellikle etol, ceket, pelerin gibi giysilere benzetilir
(4). El igi, ayak tabanlarinda nadir goriilir. Daha kiigiik
neviisler biiyilk neviis etrafinda veya viicutta daginik
sekilde yer alabilirler (1,4,5,6). Hipertrikozis bu lezyon-
larin yaklasik %95'de bulunur. Neviisiin rengi ¢ocugun
biiyiimesi ile birlikte progressif olarak koyulagir. Uzerin-
de papiil, nodul, verriik6z plaklar gelisebilir (6).
Degisiklikler pubertede hizlanir, daha sonra biiyiime
durur ve renk soluklasabilir (1).

Histopatolojik olarak pandermal tutulum goésterme-
si karakteristik 6zelligidir. Neviis hiicre yuvalan retikiiler
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dermisin derinlerine, bazen de subkutan yad dokusu
icine yayilir (6). Dev konjenital melanositik nevls, his-
tolojik olarak noroid, nevositik ve mikst néroid-nevositik
olmak Uzere {ii¢ ayr1 tipe ayrilmaktadir (3,7). Reed ve
arkadaslar1 55 olguda %27 néroid, %62 melanositik,
%11 mikst tip tesbit etmislerdir (7).

Bas ve boyunda yerlesen konjenital dev melano-
sitik nevls ile birlikte leptomeninkslerde benign veya
malign melanositik proliferasyon gelisebilir (2,3,4,5).
Leptomenlngea! melanositler tarafindan serebrospinal
sivi drenajinin obstriiksiyonuna bagli olarak hidrosefali
(%64) ve artari intrakranial basing sonucu noérolojik bul-
gular gelisir (2). Hastada epileptik nobetler, kranial sinir
paralizileri olabilir. Bu hastalarin %62'sinde leptomenin-
geal melanorna gelisecegi tahmin edilmektedir. Hasta-
mizin fizik muayenesinde kafa i¢ci basincinin arttigini
gdsteren bulgular ve yapilan sisternografide kommuni-
ke hidrosefali iizerinde durulmasi leptomeningeal meia-
nositozis olabilecegini diisiindiirmektedir.

Konjenital dev melanositik neviiste melanorna insi-
dansi1 % 1.8-41 arasinda bildirilmesine ragmen, yasam
boyu malignlesme riskinin %4.6-6.3 arasinda oldugu
diisiiniilmektedir (1,7). Meianoma ¢ogunlukla hayatin ilk
dekadinda olugur. Cocuklarda goriillen malign melano-
mun %401 dev konjenital melanositik neviis iizerinde
gelisir (3). Bu neviislerden gelisen malign melanomda
prognoz son derece kotidir (5). Bunun nedeni muhte-
melen neviisiin koyu pigmente ve diizensiz yilizeyi ara-
sinda melanorna gelisimininin geg¢ farkedilmesi ve me-
lanomanin daha c¢ok lezyonun derin dokularinda ge-
lismesine baglanmaktadir. Ayrica derinde olusan malign
meianomda metastaz da erken gelismektedir (1).

Meianoma yaninda bir¢ok benign ve malign tUmor
bu neviisler Uzerinde olusabilir. Bunlar norofibrom, no-
roblastom, malign schvvannom, lipom, liposarkom,
rhabdomyosarkom, malign mavi neviis, Spitz neviis gi-
bi tiimorlerdir (6). Hastamizda sol omuz ve vertebra i-
zerinde ¢ adet lipom ozelligi gosteren tiimoral lezyon
mevcuttur.

Dev konjenital melanositik neviis vertebra iizerine
yerlestiginde, beraberinde spina bifida ve meningosel
olusabilir (1). Konjenital melanositik neviislii 1.5 milyon
yenidoganda yapilan bir ¢alismada kulak deformiteleri,
anjiomlar, renal malformasyonlar, Meckel divertlkili,
ekstremitelerde gelisem anomalileri olan olgular bildiril-
mistir (1,2,8). Ancak olgumuzda bu tiir anomalilere
rastlamadik.

Norolojik bulgulari olan hastalarda prognoz olduk-
¢a kotiudiir, intrakranial sant yerlestirilmesi, santral si-
nir sistemi ve spinal kord lezyonunun cerrahi dekom-
presyonu gibi palyatif tedaviler hastanin yasamini uza-
tabilir (2).
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Biiyiik konjenital melanositik neviisiin profilakiik
olarak eksizyonu, yiiksek malign transformasyon insi-
dans1 ve sosyopsikolojik kaygilarla tercih edilmektedir.
Eksizyonun mimkiin olan en erken zamanda yapilmasi
onerilmektedir. Cinki melanomalarm %60't yasamin ilk
on yilinda gorilir (5). islem genellikle safhalar halinde
yapilir. Lezyonu kapatmak icin deri genisletme teknik-
leri, ince deri greftieri veya kombine teknikler gerekli
olabilir (5,6). Cok yaygin neviislerde cerrahi tedavinin
istiinliigi tartigmalidir (6).

Moss (9) 1987'de sinirlt kan kaybi ve spontan
iyilesme sagladigi i¢in yeni bir dermabrazyon teknigi
onermistir. Yapilan calismalarda olduk¢a iyi sonuglar
bildirilmistir. Bir diger goriis ise, bu teknigin melanoma
olasiligin1 azaltmadigi, neviis hiicrelerinin dermisin derin-
liklerine go6¢ ettigi seklindedir. Neonatal peryottaki der-
mabrazyon yalnizca yiizeyel pigmentasyonu ortadan
kaldirmaktadir. Cerrahi olarak eksizyon yapilamayan
alanlarda kozmetik iyilesme saglayabilir. Kil koklerini
korudugu icin sacli deri, kas gibi bolgeler icin tavsiye
edilmektedir (6).
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