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ÖSSZEFOGLALÁS

Szerzők fiatal nőbeteg esetét ismertetik, aki 37 éves korá
ban bizonytalan, átmeneti jellegű szédüléses panaszok mi
att jelentkezett a Sürgősségi osztályon. Az elvégzett kopo
nya MR izolált, agyi metasztázist igazolt, a PETCT szoliter 
tüdőgócot mutatott. Onkoteam döntést követően, műtéttel 
eltávolított agyi tumor, szövettanilag melanoma malignum 
metasztázisának felelt meg. Negatív BRAF vizsgálat után 
kombinált immunterápia indult.

A jelen panasz során végzett bőrgyógyászati vizsgálat 
tárta fel, hogy a betegnél a már születéskor, fürdőruhasze
rűen elhelyezkedő, óriás congenitális nevusból, 3 hónapos 
korában kialakult, szövettanilag neuromixoid megjelené
sű, később regionális metasztázist adó melanoma malig
num miatt már több radikális műtéte történt, és kombinált 
vincristinplatina alapú kemoterápiában részesült. Rend
szeres kontroll mellett tünet és panaszmentes volt a szédü
léses panaszok megjelenéséig. A szerzők az eset kapcsán 
tárgyalják a gyermekkori melanomák különleges jellegze
tességeit, különösen a congenitális óriás nevusból, kiindu
ló, korai életkorban jelentkező formákat.

Kulcsszavak:
óriás conegitális nevus – gyermekkori 

melanoma – késői metsztázis

SUMMARY

Authors present a case of a 37 yearold young female 
patient, who presented to the emergency department with 
transient dizziness. The performed cranial MRI confirmed 
the presence of a solitary brain metastasis. PET CT re
vealed an FDGavid active lesion in the lung, with slightly 
enlarged lymph nodes.

The brain tumor was surgically removed and histolog
ically it corresponded to malignant melanoma metastasis. 
According to tumor board decision combined immunothe
rapy was initiated. 

Dermatological examination revealed that the patient 
was being treated for a histologically neuromixoidappear
ing melanoma that developed at 3 months of age from a giant 
congenital nevus at birth and later metastasized regionally.

Multiple radical surgeries were performed and she 
received vincristine and platina based chemotherapy. She 
was symptom, and complaintfree for decades under re
gular checkups  until the onset of vertigo. In connection 
with the case the authors discuss the specific features of 
childhood melanomas, in particular the earlyonset forms 
arising from congenital giant.
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A kután melanoma az egyik leggyakoribb, magas ma-
lignitású bőrtumor, melynek incidenciája fokozatosan nö-
vekszik. A gyermekkorban jelentkező formák az összes 
melanomák 1-4%-át, míg a gyermekkori malignus tumo-
rok 1-3%-át alkotják (1). A gyermekkori melanomák ki-
zárása az egyik legfontosabb célja a korai bőrgyógyásza-
ti vizsgálatnak. A gyermekkori meghatározás tág határok 
között változik. Napjainkban általánosan a 0-21 éves kor 
közötti esetekre alkalmazzák (2). A melanomák csoporto-
sítása életkor alapján történik, és két nagyobb csoport kü-
löníthető el.

Az elsőt a „gyermekkori”, 0-10 éves kor közötti kiala-
kulás jellemzi, ezen belül, veleszületett, 28 nap – 2éves 
kor közötti, valamint 2 év felett jelentkező megbetegedés-
ről beszélünk (3).

A második csoportot, az un. serdülőkori formát, az 
idősebb korosztály a 11-21 éves kor közöttiek alkotják, 
ahol <15 év alatt prepubertás, felette serdülő és fiatal 
felnőtt kori alcsoport állítható fel (4, 5). A 10 év alatti 
korban jelentkező esetek ritka megbetegedésnek számí-
tanak, 0,7-0,8/millió/év előfordulási gyakorisággal, de 
a serülő korban már a megnövekedett előfordulás miatt, 
(több mint 10/millió/év,) közelít a felnőttkori előfordulá-
si arányhoz (6).

A 11 évnél idősebb csoportba tartozó melanomák 
csaknem minden vonatkozásban a felnőttkori melanoma 
jellegzetességeit mutatják. Előfordulási gyakoriság, rizi-
kófaktorok, valamint a prognózist meghatározó tényezők 
is hasonlóak. A gyermekkori, <10 éves kor alatt diagnosz-
tizált melanomák számos jellemzőiben eltérnek a felnőtt-
kori formától (7).

Az incidenciát vizsgálva a gyermekkori formákban 
1970–2000 években növekedést észleltek. (2,8). Az utóbbi 
10 év adatait figyelembe véve az előfordulásban csökke-
nést jelentkezett, melyet elsősorban a serdülőkori meg-
betegedések alacsonyabb száma eredményez. A fiatalabb 
korosztályra (<10 év), inkább a stagnálás, vagy enyhe nö-
vekedés jellemző, 

A rizikófaktorok vonatkozásában a veleszületett eset-
ben elsősorban a transzplacentáris metasztázis, de novo ki-
alakuló tumorok lehetősége merül fel. A 2 éves korig ter-
jedő csoportban főként az óriás congenitális nevusokból 
(OCN) kiinduló tumorok játszanak szerepet, mely rizikó 
a serdülő korig csökkenő gyakorisággal, de megfigyelhető 
(9, 10). 

Az életkorral a melanoma típusa is változik. Gyermek-
korban (<10) a leggyakoribb Spitzoid formát, az óriás con-
genitális naevusból kiinduló típus követi, a ritka konven-
cionális típusok között elsősorban a nodularis melanoma 
jellemző (11). A serdülőkori csoportban (11-21 év) a Spit-
zoid melanoma dominanciája 50%, a maradék konvencio-
nális típus, elsősorban szuperficiálisan terjedő melanoma 
formájában. Az óriás congenitális nevusból kiinduló tumo-
rok jelentősége kicsi (12).

Külön ki kell emelni a congenitális nevusokat (CN), 
melyek egy életen keresztül fennálló veszélyt jelentenek 
a melanoma kialakulása szempontjából. Ennek mértékét a 
nevusok nagysága határozza meg. Osztályozásuk a felnőtt 

korra kalkulált nagyság alapján történik. Kicsi: < 1,5 cm, 
közepes :1,5-19,9 cm közötti, nagy :>20-40 cm, és óriás : 
>40-60 cm (13,4). A nagy és óriás naevusok (OCN) elő-
fordulása, 1: 20 000/ születés de a melanoma kialakulás 
szempontjából kiemelkedő jelentőségűek, a >20 cm ne-
vusnál 2%, >60 cm esetén 12 % a malignitás gyakorisága, 
mely nagyon korai életkorban jelentkezik. A közepes ne-
vusoknál < 20 cm, vagy multiplex megjelenés esetén szá-
molhatunk gyakoribb malignizációval (14).

A kis és közepes veleszületett nevusok, főként felnőtt 
korban, <1%-os gyakorisággal vezethetnek melanoma ki-
alakulásához, és a malignus átalakulás a dermoepidermá-
lis határon kezdődik így a diagnózis felállítása könnyebb 
(15).

A gyermekkori melanomák klinikai megjelenése nem 
mindig felel meg a jól ismert ABCD szabálynak. Ez kü-
lönösen érvényes a < 10 év alatti betegcsoportban. A tu-
morok gyakran amelanotikusak, vérzékenyek, kiemelkedő 
papulo-nodularis komponenst tartalmazók, primér elvál-
tozások, egységes színnel, változó átmérővel, és de novo 
kialakulással. 

Az óriás congenitális nevus (OCN) esetén a gyorsan 
növő csomók megjelenése veti fel a malignitás lehetősé-
gét. A típusos dermatoszkópos kép jellemzően halvány 
homogén szerkezet, retikuláris vagy globuláris mintázat-
tal. A szerkezet felbomlása felveti a malignus átalakulás 
lehetőségét.

Az ABCD szabálynak megfelelő módosítást Condoro 
és mtsai. javasolták.

A: Amelanozis, B: bleeding,bumps, (vérzés, kiemelke-
dő papulák/csomók), C: color (egységes szín), D: de novo, 
kialakulás, bármely átmérő (16.)

A betegség ritka előfordulása miatt az irodalomban fő-
ként retrospektív, alacsony betegszámú vizsgálatokkal és 
esetbemutatásokkal találkozhatunk (17, 18, 19, 20). Ennek 
megfelelően a prognózis vonatkozásában is eltérő megál-
lapításokat találhatunk.

 A 10 évesnél fiatalabb csoportjában a prognózis a vas-
tagabb tumorok, és számos genetikai eltérése miatt ked-
vezőtlen (2, 21, 22, 23). Míg mások csökkenő halálozási 
arányt, kedvezőbb prognózist észleltek, a vastagabb ulce-
rált tumorok, magasabb mitotikus arány és a gyakoribb 
sentinel nyirokcsomó pozititás ellenére (8).

Brecht és mtsai prospektív vizsgálatban 4 európai or-
szágból összesen 219 gyermekkori melanomás esetet dol-
goztak fel. 46,4% serdülőkori melanoma volt, 4 esetben 
találtak congenitális formát. Vizsgálatuk során megállapí-
tották, hogy a gyermekkori esetek klinikai lefolyása nagy-
ban hasonlít a felnőttkorihoz (24).

A gyermekkori melanomák kezelésére vonatkozó pro-
tokollok, az alacsony esetszámok miatt még hiányoznak. 
Egyértelmű a sebészeti ellátás fontossága, és a 0,8 mm-es 
és a feletti Breslow érték esetében a sentinel nyirokcsomó 
vizsgálat elvégzése. Kivizsgálás során a felnőttkori proto-
kollok az irányadók. Az adjuváns kezelések még kérdé-
sesek. Előrehaladott esetekben a felnőttkori protokollok 
módosított változatát alkalmazzák a terápia vonatkozásá-
ban.
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naszokat nem észlelt. Nem ismert belgyógyászati betegsége és 
gyógyszer allergiája, gyógyszert nem szed, családi anamnézise 
negatív. Fizikális vizsgálattal objektív neurológiai jeleket nem 
észleltek. Az elvégzett laboratóriumi eredmények kóros eltérést 
nem mutattak. A beteg idegsebészeti osztályra kerül felvételre, 
koponya MR vizsgálat történt.

A vizsgálat alapján a középvonal megtartott, a baloldalon a 
parieto-occipitalis sulcusok beszűkültek, a bal oldalkamra hátsó 

Esetismertetés

A 37 éves nőbeteg, 2023. februárban jelentkezett a Somogy 
Megyei Kaposi Mór Oktató Kórház Sürgősségi osztályán, öt 
napja fennálló, átmeneti, forgó jellegű szédüléssel és fejfájással. 
A tünetek 30 percig tartottak, majd spontán megszüntek. Egyéb 
általános és neurológiai tünete, látás – és beszédzavar, féloldali 
gyengeség nem volt. Trauma nem érte, korábban hasonló pa-

a

b
1. a, b ábra 

a: parieto-occipitalisan jobb oldalon 16 mm széli részén halmozó terime ödémával; 
b: műtét utáni állapot, tumor nem látható, ödéma változatlan
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mában kiterjedten necroticus, ill. bevérzett melanoma malignum 
metasztázisa ismerhető fel. Bőségesen vascularizált daganatot 
pleiomorph, atypusos magokat tartalmazó polygonalis, ill. orsó-
szerű sejtek alkotják. Számos random oszlással. Máshol vesi-
cularis magvú tumorsejtek helyezkedetek el többes excentrikus 
magokkal. A citoplasma ampophil. ill rhabdoid sejtmorphologia 
figyelhető meg.

Az elvégzett immunhisztokémiai vizsgálattal a HMB45 reak-
ció intenzív pozitivitást mutatott, Melan A antitesttel mérséklet, 
multifokális citoplazmatikus pozitivás volt, hasonlóan a Thyrosi-
nase és S100 reakcióhoz.

A HE és immunhisztokémiai vizsgálat is melanoma metasz-
tázis igazolt (4.af ábra), BRAF mutáció analízis piroszekvená-
lással mutációt nem tudott kimutatni 

Bőrgyógyászati konzílium során nyert anamnézisből vált 
ismertté, a beteg, 3 hónapos korában veleszületett congenitális 
óriás nevusból kialakult, nyirokcsomó metasztázissal is társult 
melanoma malignuma, mely miatt korábban Vincristin-Platina 
kezelésben is részesült 

felső része részben komprimált. A baloldalon parieto-occipitáli-
san paramediálisan a corticalis-subcorticalis állományt érintve 
kb. 16 mm, lekerekített alakú, minden szekvencián részben ala-
csony, részben magas jelintenzitású, egyértelmű diffúziógátlást 
nem mutató, a kontrasztanyagot főként a széli részén halmozó 
gócos terimét irt le, kifejezett ödéma határolta. Egyéb kóros el-
térést nem észleltek,elsősorban metasztázis lehetősége merült fel 
(1a. ábra).

A PETCT vizsgálattal jobb oldalon a tüdő 2. szegmentumának 
megfelelően egy szabálytalan alakú 41x17 mm solidumot, a jobb 
hilusban 13 mm harántátmérőjű nyirokcsomót találtak (2, 3 ábra).

A szoliter agyi góc eredetének tisztázására, Onkoteam dön-
tést követően a metasztázis eltávolítása történt, mely a műtéti 
leírás alapján sötét pigmentációt mutatott. A beteg a műtét után 
tünet és panaszmentes, fejfájása megszűnt.

A műtét utáni koponya MR, postoperatív állapotot mutatott, 
változatlan ödémával (1.b ábra ). 

Szövettani vizsgálat: A vizsgálatra küldött anyagban cellula-
ris, lobos, fibroticus, tömeges melanophagokat tartalmazó stro-

2. ábra 
PETCT, jobb hilusban 13 mm halmozó nyirokcsomó

3. ábra 
PETCT, a jobb oldalon a 2 szegmentumban 41x17 mm 

solidum
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Az eltávolított agyi szoliter, valamint a tüdőben elhelyezkedő 
metasztázisnak imponáló képletek miatt, Onkoteam döntés alap-
ján Centrumba irányítva 2023. 04 05. ipilimumab+ nivolumab 
kombinált kezelés indult. Két ciklust követően hypohpysitis lé-
pett fel, mely miatt szteroid kezelésben részesült.

Júniusban elvégzett PETCT alapján a tüdőfolyamat regresz-
sziót mutatott, agyi recidívára utaló jel nem volt (6. ábra). A be-
tegnél a megkezdett kezelés folytatása mellett döntöttünk.

Fizikális vizsgálat alapján bőrgyógyászati státusza: fürdő-
nadrág elhelyezkedésben, gluteális tájon, combokon, a genitális 
tájon a, hát alsó 2/3-ban összefüggő, halványan pigmentált, puha 
tapintatú, mély típusú CN megfelelő bőrtüneteket észleltünk. 
A sacralis tájon kiterjedt, transzplantátum hegével (5. af ábra).

Testszerte elszórtan 4-7 mm átmérőjű satellita congenitális 
nevusok. A talpak is érintettek voltak. Megnagyobbodott nyirok-
csomót nem tapintottunk.

Stádiuma: pTxNxM1d ; St IV. ECOG:0

a b

c

e

d

f
4. a, b, c, d, e, f ábra 

Agyi metasztázis szövettani képe
a: A nekrotikus szövetben solid tumor képe látható H-E 10x; b: A sejtek polygonálisak,részben pigmentáltak, 

heterogén mag és cytoplasma szerkezetűek; c: Immunhsztokámiai vizsgálat, változó mértékű intracitoplazmatikus 
pozitivitás.C:HMB45; d: S100 40x; e: MelanA 20x; f: thyrosinaz melanomát igazoltak
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a b

c

f

d e

5. a, b, c, d, e, f ábra 
Jelenlegi klinikai kép 

a: hátra, gluteusra comokra lokalizálódó halványbarna pigmentáció; b: kiterjedt műtét utáni hegesedés; 
c: combok, mons pubis érinettsége; d: multiplex satellita nevusok; e: ellapult de tömegesebb bőr a gluteuson; 

f: dermatoscopos kép egyenetlen, maculosus pigmentfoltok
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A szövettani vizsgálat connatalis melanoma malignumot iga-
zolt, myxomatosus, neurogen jelekkel, helyenként nekrózissal 
(leirás nem szerepelt).

A jól fejlődő gyermeknél 10 hónaposan a korábbi műtéti te-
rületéről újabb malignus csomók eltávolítása történt, a szövettani 
vizsgálat, a korábbival megegyező képet mutatott, érintett rezek-
ciós szegéllyel.

1987. márciusban 12 hónapos korban, a bal lágyékhajlatban 
megjelent, galambtojásnyi nyirokcsomónak megfelelő terimét 
eltávolították, a szövettani vizsgálat a korábbi melanoma me-
tasztázisát igazolta. Az elvégzett képalkotó vizsgálat, mellkas 
rtg, koponya és csont rtg, valamint hasi UH negatív volt.

A műtétet követően, a metasztázisra való tekintettel, vincris-
tine és platina kombinált kezelésben részesült, EORTC ajánlás 
alapján, csökkentett dózissal. Az utolsó kezelés 1987. decem-
berben zajlott. Pontos kezelés szám nem ismert. A háti területről 
még négy alkalommal történt szövettanilag igazolt tumorok el-
távolítása. 11 és 14 éves korában (1997, 2000) korrekciós műtétet 
végeztek, malignitás nem igazolódott.

Gyermekkori anamnézis 1986
A congenitális óriás nevusból kiinduló melanomára vonat-

kozó adatokat, a korábbi zárójelentések alapján rekonstruáltuk.
1986 márciusban, a lánycsecsemő, 37. gesztációs hétre szüle-

tett 8-9 Apgarral, sima szüléssel. A bőrön nagy kiterjedésű, főként 
a törzs disztális részére lokalizálódó nevus pigmentosus pilosus 
helyezkedett el. A leírás szerint a háton, a derékvonal alatti terület-
re a gluteusokra is ráterjedő, a combokon foltok formájában jelent-
kező kiterjedt pigmentált nevus helyezkedett el. Sebészeti vizsgá-
lat során műtéti beavatkozást terveztek és felvételre előjegyezték, 
átmenetileg otthonába bocsájtották. A gyermek jól fejlődött, 3 hó-
napos korában (júniusban) az óriás nevusban a bal deréktáji részen 
elhelyezkedő 4 cm átmérőjű, ulcerált területből akut vérzés jelent-
kezett, mely miatt gyermeksebészeti osztályára irányították, a vér-
zés következtében kialakult súlyos anémiával. Akut ellátást köve-
tően 3 hónapos korában a kifekélyesedett, melanomának imponáló 
területet kimetszették, majd félvastag lebenyes transzplantációval 
fedték. A transzplantátum megtapadt, 2 hónapos osztályos kezelést 
követően augusztusban otthonába bocsájtották. 

6. ábra 
PETCT tüdőgóc  kiindulási és 3 hónapi terápia utáni, regresziója



BVSZ 2023. 99.6. 479–488.

486

A legutóbbi irodalmi adatok alapján, a CN-sal szövő-
dött letalis melanomák 1/3-a primér agyi lokalizációjú, bár 
a valós előfordulás nehezen megítélhető (27).

Ezen melanomák a fiúgyermekeket, valamint a szá-
mos, közepes CN-sal rendelkezőket érint, és előre látha-
tóan rövidebb túléléssel társulnak, mint a cután formák.

Pathogenesis: a congenitális nevusok genetikai mozai-
cizmus következtében alakulnak ki. A két vagy több sejt-
populációban létrejövő mozaicizmus, posztzigótikus mu-
táció következménye. 

Az utóbbi idők vizsgálatai alapján az NRAS gen (co-
don Q61) mutációja az OCN-ban és a neurologiai leziókba 
mutatható ki, egyéb egészséges szövetében nem, mely a 
posztzigotikus mutációt igazolja (32). BRAF oncogen mu-
táció elsősorban a kis CN-ban alakul ki, míg az OCN első-
sorban NRAS mutáció észlelhető (33). Salgado és mtsai 
igazolták, a BRAF mutáció meglétét OCN-ban is, igy a 
terápiás lehetőség a genetikai eredmény függvénye (34).

A congenitális nevusok genetikai hátterét vizsgálva a 
fenti postzygotikus mutáció mellett számos egyéb mecha-
nizmus is szerepet játszhat. CDKN2a, c-kit MITF, érintett 
lehet. A RAS/RAF/MAPK/ jelátviteli út is befolyásolja a 
melanociták proliferációját (35).

A gyermekkori melanomák kivizsgálása, kezelése és 
gondozása jelenleg a felnőtt protokollnak megfelelően tör-
ténik. Kivizsgálásnál, főként a OCN rendelkező betegek 
esetében a NCM kizárására a koponya MR szűrőjellegű 
elvégzése javasolt. A 20 cm-nél nagyobb vagy multiplex 
CN esetén a NCM és a melanoma gyakorisága emelkedik 
(31). A gyermekkori melanomás betegek egész életen át 
történő évenkénti bőrgyógyászati ellenőrzése szükséges. 

A melanoma terápiájában egyértelműen a sebészeti el-
látás és a 0,8 mm vagy vastagabb tumor esetében senti-
nel nyirokcsomó vizsgálat végzése javasolt. Metasztatikus 
esetekben a kemo és radioterápia helyett az új target, vagy 
immunterápiát részesítik előnyben (36). Külön említést 
kell tennünk a congenitális naevusok ellátásáról, tekin-
tettel a melanoma rizikóra. A kis és középnagy naevusok 
esetében a melanoma kialalkulásának alacsony rizikójára 
való tekintettel műtéti eltávolításuk melanoma prevenció 
céljából nem indokolt (37). Eltérő és bonyolultabb a hely-
zet a nagy kiterjedésű nevusok vonatkozásában. A lehető 
legkorábbi, totális műétet javasolják, a modern sebészeti 
eszközök (negatív nyomásterápia, expander, bőrpótlás) al-
kalmazásával (13).

A cél a kozmetikai eredmény mellett, a melanoma ki-
alakulásának megelőzése. Bár teljesen eltávolított nevu-
sok után is kialakulhat melanoma (38, 39, 40). Az egyéb 
eljárások, dermabrázió, lézeres ellátás mellett nagyobb a 
későbbi életkorban a melanoma kialakulás lehetősége. Az 
irodalomban óriás congenitális naevus sikeres Trametinib 
kezeléséről is beszámoltak. (41).

Az általunk bemutatott nőbeteg esetében óriás, szüle-
téskor meglévő, congenitális naevuson nagyon rövid idő 
alatt, 3 hónapos korban gyorsan növő, vérzékeny csomó 
alakult ki, mely a szövettani vizsgálat alapján neuro-mi-
xoid jellegű melanoma malignum képét mutatta, és a fo-

A fenti kezelések alatt és azokat követően a gyermek fejlő-
dése a korának megfelelő volt. Laboratóriumi eredményeiben lé-
nyeges eltérés nem volt.

A beteg a továbbiakban 2015-ig évenkénti kontrollon meg-
jelent. Az elvégzett képalkotó vizsgálatok áttétre utaló jelet nem 
mutattak. 2023- as jelentkezése előtt tünet és panaszmentes volt, 
három egészséges gyermeke született. 

Megbeszélés

A nagy és óriás naevusok előfordulása, nagyon ala-
csony, 1: 20 000/ születés, de melanoma kialakulás szem-
pontjából kiemelkedő jelentőségűek. A legelterjedtebb 
csoportosításuk a lokalizáció, megjelenés alapján történ-
tik. Leggyakoribb a fürdőruhaszerű (45,5%), bolero (27, 
45), háti (13,6%), mellkas, has (4,5%), test (4,5%), test és 
végtagok (4,5%) (25).

Egyéb jellemzők figyelembe vételével, szín heteroge-
nitás, a felület egyenetlensége, hypertrichosis, dermalis /
subcután csomók megléte, és a társuló satelliták száma 
alapján Krengel és mtsai újabb csoportosítást ajánlanak 
(26).

Az OCN nagyon korai életkorban jelentkeznek, álta-
lában nőkön, a nevusok főként a törzsre lokalizálódnak, 
multiplex satellita léziókkal társulva (27).

Az OCN- hoz társuló melanomák 75% a 40 cm fe-
letti nevusoknál észlelhető, nagyon korai megjelenésüek, 
70%-a pubertás előtt, 50%-a 5 évesnél kisebb életkorban 
figyelhető meg (10, 27). A nagy nevusokon a melanoma 
a mély dermisből vagy subcutisból indul ki, csomók for-
májában jelentkezik és a korai felismerése nagyon nehéz. 
Az ilyen melanomák általában vastagok, és főként a fiatal 
életkorban nagyon rossz a prognózisuk (15). Az OCN ból 
kiinduló melanomák rizikója csökken a pubertást köve-
tően (15).

Kinsler vizsgálata szerint az összes melanoma közül 
az OCN-ból kiinduló melanomák mutatják a legszorosabb 
a kapcsolatot, az agyi érintettség kialakulásval, így ezen 
csoportban a koponya MR vizsgálat elvégzése, az ala-
csony előfordulási arány ellenére javasolt. 

A neurocutan melanosis, (NCM) és a MM gyakoribb 
a 40 cm-nél nagyobb OCN, multiplex satellita nevus, és 
törzsi lokalizáció esetén.

A NCM jellemzően multiplex közepes CN vagy egy 
OCN jelenléte esetén, a leptomeningsen vagy az agy pa-
renchimában jelentkező, jó vagy rosszindulatú diffúz, vagy 
lokalizált melanocita proliferáció (28). A legtöbb NCM-os 
beteg tünetmentes, de OCN háti axiális lokalizációja esetén 
gyorsan kialakuló tünetek jelentkezhetnek, főként multip-
lex satellitozis esetén (10, 29). Agysejtekre kifejtett hatá-
sa miatt jelentkező tünetek: rohamok, agyi és gerincvelői 
funkciózavarok, szenzomotoros eltérések, bél és hólyag 
működési zavar lehetnek. Ezek mellett fejfájás, visszaté-
rő hányás, letargia, fotofóbia, hidrocefalus jelentkezhet a 
megnövekvő intracraniális nyomás miatt (30, 31). A NCM 
tünetei általában 2 éves kor előtt kialakulnak, de későbbi 
gyermek vagy akár felnőtt korban is előfordulnak, enyhe 
fejfájás és neuropszihiátriai tünetek formájában (31).
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lyamat kiterjedt volt. Pár hónapon belül regionális nyirok-
csomó metasztázis alakult ki. A CN a 40 cm-nél nagyobb 
csoportba sorolható, melyhez számos satellita nevus tar-
tozott. Az fürdőruhaszerű elhelyezkedésnek felelt meg. 
A műtétek és a kemoterápia után 35, tünet és panaszmen-
tes évet követően jelentkeztek szervi meta sztázisai.

Betegünknél a legrosszabb prognózisú csoportba tarto-
zó faktorokat megtalálhattuk. A CN az óriás naevusok cso-
portjába tartozott >40cm, ahol melanoma kialakulásának 
nagy a valószínűsége. A klinikai kép alapján a leggyako-
ribb megjelenési formát a fürdőruhaszerű elhelyezkedést 
mutatta, számos satellita nevussal. A melanoma születés 
után korán, három hónapos korban megjelent. Itt felme-
rül a tumor születéskori megléte, és a gyors progresszió 
csak ráirányította a figyelmet. Pontos tumorvastagságot 
nem ismerünk, de előrehaladott volt a 4 cm-es megjele-
nése alapján, kiterjedt ulcerációval. A betegnél korán ra-
dikális kimetszést történt, részleges jelleggel. A regionális 
metasztázis is egy éven belül kialakult, mely jellemző a 
gyermekkori melanomák ezen csoportjára. A műtétet kö-
vetően kemoterápiában részült, mert egyéb kezelési lehe-
tőség nem állt rendelkezésre. 

Összességében a rossz prognózisú tumor mellett hosz-
szú időn keresztül tünet és panaszmentes volt. Ennek ma-
gyarázata az esetleges női nem, és talán a legfontosabb, 
a centrális idegrendszer érintettség feltételezhető hiánya, 
valamint a korán alkalmazott kemoterápia lehetett. Így a 
rossz prognózisú tumor mellett 35 évig tünete és panasz-
mentes volt.

A hirtelen fellépő soliter agyi áttét és a tüdőben észlelt 
elváltozás magyarázatra szorul. Irodalomban leírtak OCN-
hoz társuló késői melanomákat, belsőszervi metasztázis, 
cután primér tumor formájában, de korábban gyógyult me-
lanoma recidívájáról nem találtunk közleményt.

Egyértelmű szövettani összehasonlítás nem áll rendel-
kezésünkre, a primér melanoma és a recidíva esetében, 
igy a szövettanban észlelhető egyéb jellegű neuro-mixoid, 
rhabdoid jellegre nem tudunk kitérni. BRAF vizsgálat ne-
gatív eredményt mutatott de az óriás congenitális naevu-
sok esetében ez nem ritka. Betegünknél a további részletes 
genetikai kivizsgálás folyamatban van, és esetleg segíthet 
a pathogenezis megértésében.
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