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STRESZCZENIE

Znamiona barwnikowe wrodzone to wystepujace stosunkowo czesto tagod-
ne proliferacje melanocytow. Stanowia one niezwykle réznorodna
pod wzgledem morfologicznym grupe zmian skérnych niosacych ze soba
wiele powaznych implikacji klinicznych. Przede wszystkim zagrazaja roz-
wojem czerniaka, moga sugerowac¢ obecno$¢ melanozy nerwowo-skornej
lub lgczy¢ sie z innymi problemami rozwojowymi, takimi jak zesp6l zako-
twiczenia rdzenia kregowego. NajczeSciej stanowia deformacje ciala nieak-
ceptowane z punktu widzenia kosmetycznego i staja sie powodem powaz-
nych zaburzen psychospolecznych, z czasem takze zwiazanych
z nastepstwami wielokrotnych interwencji chirurgicznych.

ABSTRACT

Congenital pigmented naevi are benign proliferations of melanocytes
occurring relatively frequently. They comprise morphologically various
skin lesions and may transform into or be a sign of serious clinical events.
The most important is that melanoma can develop in them. They can be an
indicator of neurocutaneous melanosis or they can coexist with other
malformations such as spinal cord anchoring syndrome. Congenital
pigmented naevi are generally not accepted from a cosmetic point of view
and cause serious psycho-social problems due additionally to consequences
of numerous surgical interventions.

DEFINICJA | OBRAZ KLINICZNY

Znamiona melanocytowe wrodzone (ZMW) definiuje
sie jako lagodne proliferacje skornych melanocytow, ma-
nifestujace sie klinicznie przy urodzeniu lub w pierw-
szych tygodniach zycia. Wedlug innych autoréw moga
one ujawniaé sie takze po6zniej [1, 2]. Etiopatogene-
za ZMW nie zostala wyja$niona, prawdopodobne jest, ze
sg one wynikiem malformacji, do ktérej dochodzi w trak-
cie migracji melanoblastow z grzebienia neuroektoder-
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malnego we wczesnych okresach rozwoju embrionalne-
2o [3]. Czestos¢ wystepowania ZMW w populacji kauka-
skiej zwykle okresla sie na 1% urodzen, co oznacza, ze nie
sg one czyms$ niezwyklym. Znamiona duze i olbrzymie sa
znacznie rzadsze (1—5/20 tys. urodzen) [2—5].
Znamiona melanocytowe wrodzone charakteryzuja
sie roznorodnym obrazem klinicznym. Wielko$¢ zmian
moze miesci¢ sie w granicach od kilku milimetrow
do kilkunastu centymetréw. Niekiedy obejmuja duze
powierzchnie ciala. Niektére znamiona ukladaja sie
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wzdhuz linii Blaschko. Ksztatt zmian mniejszych jest cze-
sto owalny, barwa od jasnobrgzowej do ciemnobrazo-
wej. W chwili urodzenia znamiona moga by¢ stabo wy-
barwione, a ich powierzchnia moze by¢ gladka lub
wyniosla, czesto brodawkujaca. W niektérych przypad-
kach obserwuje sie wlosy terminalne. Duzym ZMW mo-
ga towarzyszy¢ znamiona male, satelitarne, mniejszej
wielkoéci. Zmiany moga by¢ pojedyncze lub liczne. Zna-
miona melanocytowe wrodzone powiekszaja sie wraz ze
wzrostem skory, rownolegle do wzrostu ciala. Wykazuja
takze tendencje do zmian barwy i struktury powierzch-
ni, ktore stabilizuja sie w okresie pokwitania.

KLASYFIKACJA ZNAMION MELANOCYTOWYCH
WRODZONYCH

Znamiona melanocytowe wrodzone sg grupa hetero-
genna zaréwno pod wzgledem obrazu makroskopowe-
go, jak i mikroskopowego, z tego powodu niezbedne
okazalo sie odpowiednie dalsze ich podzielenie.

Ryc. 1. Mafe znamie melanocytowe wrodzone ($rednica | ¢cm)
Fig. 1. Small congenital melanocytic naevus (I cm diameter)

Podstawowy podzial ZMW oparty jest na ich wielko-
Sci. Powodem do takiej klasyfikacji jest ryzyko rozwoju
czerniaka i stopien trudno$ci leczenia chirurgicznego.
Wyrdznia sie trzy typy ZMW: male (ryc. 1) — ze $rednica
mniejsza niz 1,5 cm, $rednie (ryc. 2) — z najwiekszym
wymiarem od 1,5 do 20 cm, i duze (ryc. 3) — z maksy-
malnym wymiarem przekraczajacym 20 cm [1, 3, 5-8].
Najwiecej kontrowersji nomenklaturowych dotyczy
znamion duzych [1]. Klasyczny podziat duzych ZMW wg
Kopfa i wsp. [9] okre$la znamie olbrzymie jako majgce
ponad 20 cm w najwiekszym wymiarze i nie bierze
pod uwage wielko$ci pacjenta. W zwiazku ze zréznico-
wanym stopniem wzrostu w réznych okolicach ciala
mozna przyjac, ze ZMW o wymiarze 9 cm w obrebie glo-
wy 1 6 cm na tutowiu u niemowlecia bedzie miato roz-
miar 20 cm u doroslej osoby. Niektorzy autorzy uwaza-
ja znamiona olbrzymie za szczegdlny wariant znamion
duzych. Inni uzywajg zamiennie terminu znamie olbrzy-
mie i duze. Pers [10] wybral jako ceche najistotniejsza
wielko$é ZMW wzgledem wielkoéci ciala. Za znamie ol-
brzymie uwaza on znamie na twarzy lub szyi przekra-
czajace wielkoé¢ dloni pacjenta (1% body surface area
— BSA) oraz dwukrotnie wieksze w innej lokalizacji (2%
BSA). Takze inni autorzy stosuja wzgledny odsetek BSA
do oceny znamion, ale aplikuja znacznie wieksze wskaz-
niki procentowe [11, 12]. Niektorzy autorzy nie stosuja
parametréw wielko$ciowych do podziatu ZMW, ale kie-
ruja sie stopniem trudnosci ich usuniecia. Przykladem
moze by¢ podzial ZMW wg Kaplana, ktory jako pierwszy
w 1974 r. zastosowat jako kryteria klasyfikacyjne zna-
mion parametry wycie¢ chirurgicznych [13]. Jeszcze in-
ni wyznaczaja obszar zajetej przez ZMW powierzchni
ciala, a nie maksymalny jego wymiar. Enhamre [14] za-
proponowat wskaznik RAI (ang. relative area index),
ktory moze by¢ wyliczony z podanego przez niego wzo-
ru. Wada klasyfikacji RAI jest to, ze znamie wrodzone
roénie w stosunku do zajetej czeéci ciala, a rézne czesei

Ryc. 2. Srednie znamie melanocytowe wrodzone skéry gruczotu
piersiowego o srednicy 5 cm

Fig. 2. Medium congenital melanocytic naevus on the chest (5 cm
diameter)
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Ryc. 3. Duze znamie melanocytowe wrodzone skory konczyny
dolnej u niemowlecia (4% BSA)

Fig. 3. An infant with a large congenital melanocytic naevus

of the lower limb (4% of BSA)
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rosng w réoznym tempie, dlatego odsetek BSA nie jest
staly. Ogélnie mozna jednak powiedzie¢, ze powierzch-
nia dloni odpowiada 1% BSA.

OBRAZ HISTOPATOLOGICZNY ZNAMION
MELANOCYTOWYCH WRODZONYCH

Obraz histologiczny ZMW jest w zasadzie podobny
do obrazu znamion nabytych, ktére pojawiaja sie w p6z-
niejszym wieku. Roznica polega na wiekszej gestosci, bar-
dziej zréznicowanej architekturze i morfologii komorek
oraz ich przechodzeniu do glebszych tkanek, zwlaszcza
w przypadkach wiekszych znamion. Zar6wno wrodzone,
jak i nabyte znamiona zbudowane sa z melanocytow, kt6-
re proliferuja poczatkowo na granicy skérno-naskorkowej
i nastepnie w powierzchownych warstwach skoérnych.
Melanocyty, czesto okreslane jako komérki znamionowe,
szerza sie do glebszych warstw skory i tkanki podskoérnej,
czego zwykle nie obserwuje sie w znamionach nabytych,
za to jest wyraZnie zaznaczone w znamionach wrodzo-
nych. W przypadkach znamion olbrzymich komorki mo-
ga sie znajdowaé gleboko w tkance podskornej, takze
w powiezi i mie$niach [1, 8, 15, 16]. Wielu autoréw pod-
kresla, ze szerzenie sie komoérek znamionowych do gleb-
szych struktur nastepuje w dziecinstwie, co ma konse-
kwencje terapeutyczne [4, 15, 17].

Obraz mikroskopowy ZMW $rednich i duzych okre-
§la sie jako congenital pattern nevi — przez co rozumie
sie obecnoé¢ komorek znamionowych w glebokich war-
stwach skory, szerzenie sie pojedynczych komorek
wzdluz wldkien kolagenowych, gniazda i pasma komo-
rek melanocytowych czesto zgrupowane wokot miesz-
koéw wlosowych i innych przydatkéw skornych. Miesien
przywlosowy takze moze by¢ nacieczony przez melano-
cyty [7] (rye. 4). Zadna z powyzszych cech nie stanowi
jednak absolutnego rozréznienia miedzy znamieniem
wrodzonym a nabytym. Nie ma obrazéw calkowicie spe-
cyficznych i czulych, dlatego nalezy oprze¢ sie na wywia-
dzie (obecno$é znamienia przy urodzeniu).

OBRAZ DERMOSKOPOWY ZNAMION
MELANOCYTOWYCH WRODZONYCH

Przydatno$é dermoskopii w diagnostyce znamion
barwnikowych nabytych nie budzi obecnie watpliwosci.
W monitorowaniu ZMW metoda ma znacznie mniej
ugruntowana pozycje. Poniewaz leczenie znamion wro-
dzonych jest trudne i wymaga uzycia technik traumaty-
zujacych, koncepcja nieinwazyjnej diagnostyki zmian
jest niezwykle interesujaca. Niewatpliwa zaleta dermo-
skopii okazuje sie mozliwos¢ analizy ZMW w rbéznych
okresach. Istnieje jednak wiele ograniczen stosowania
tej metody w ocenie ZMW. Niekorzystne bywa to, ze
pole dostepne badaniu dermoskopowemu jest ograni-
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czone — 1-1,5 cm. Obecny postep w systemach cyfro-
wych pozwala na kontrole wiekszych znamion, niz widzi
je kamera. Do$wiadczenie w tradycyjnej dermoskopii
moze by¢ tylko cze$ciowo uzyteczne z uwagi na jedynie
czeSciowa przydatno$é standardowych kryteriéw. Der-
moskopia wydaje sie uzyteczna w monitoringu malych

i §rednich ZMW oraz po malo inwazyjnych zabiegach

chirurgicznych, stosowanych w leczeniu ZMW, nie ma

natomiast znaczenia w przypadku zmian duzych i gru-
bych.

Wyrézniono trzy podstawowe obrazy dermoskopo-
we znamion wrodzonych:

1) wzor kostki brukowej i architektura ziarnista — ma ja
wiekszo$¢ zmian,

2) obraz poéredni, charakteryzujacy sie brakiem specy-
ficznej siateczki lub jakichkolwiek struktur ziarni-
stych,

3) wzor regresywny obserwowany glownie w starszych
znamionach, prezentujacy homogenny obraz pola-
czony z obecnoécia reszt pierwotnych struktur (sku-
piska ziaren) (ryc. 5, 6).

Prawie wszystkie znamiona charakteryzuje policy-
kliczny brzeg, ktéry ma rozerwania siatki na obwodzie
(ryc. 7). Wiekszos§¢ autoré6w uwaza rozerwany brzeg
za wykladnik zlosliwosci. W przypadku ZMW cecha ta
stanowi wyjatek w stosunku do konwencjonalnej der-
moskopii. Obszary szaro-niebieskie, uwazane za podsta-
wowe kryterium czerniaka, moga by¢ widoczne w ZMW.
Male i $redniej wielko$ci ZMW czesto prezentuja trudne
do interpretacji obrazy, poprzez wykazywanie naklada-
jacych sie cech wspolnych z czerniakiem zaréwno Kkli-
nicznie, jak i dermoskopowo. Obecnosé licznych wlosow
w znamionach wrodzonych moze by¢ kluczem diagno-
stycznym do ich rozpoznania. W przypadkach watpliwo-
Sci zasada wytnij powinna by¢ zastosowana do tych
szczegblnych zmian [18—20].

Ryc. 4. Obraz histologiczny wrodzonego znamienia melanocyto-
wego. Widoczne nagromadzenie komorek znamionowych
wokot przydatkow skoéry

Fig. 4. Histopathological picture of a congenital melanocytic naevus.
Accumulation of pigmented cell around skin appendages
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Ryc. 5, 6. Typowy obraz dermoskopowy znamion wrodzonych (wzr kostki brukowej i ziarnisty)
Fig. 5, 6. Typical dermoscopic findings in congenital naevi (cobblestone and granular appearance)

Ryc. 7. Policykliczny brzeg znamienia z rozerwaniem siatki

na obwodzie — obraz dermoskopowy

Fig. 7. Polycyclic border of the naevus with “rupture” of pigmented
network on the border — dermoscopic picture

MELANOZA NERWOWO-SKORNA

Melanoza nerwowo-skoérna jest rzadkim zespolem
zwigzanym z wystepowaniem duzych ZMW. W pi$mien-
nictwie opisano okolo 100 przypadkéw tego zespolu
[21]. Melanoza wynika z bledu rozwoju embrionalnego
neuroektodermy z dysregulacja proliferacji i migracji
melanoblastow. Cechuje sie ona rozrostem lagodnych
i/lub zlodliwych melanocytéw w o$rodkowym ukladzie
nerwowym (OUN) oraz wystepowaniem olbrzymiego
ZMW albo kilku mniejszych znamion [8]. Prawdopodo-
biefistwo wspolistnienia melanozy zwieksza obecnosé
znamienia wrodzonego w linii §rodkowej na sklepieniu
czaszki i tulowiu wraz z licznymi znamionami satelitar-
nymi. Melanoza moze byé¢ bezobjawowa [22]. Dzieci
z ryzykiem melanozy powinny mie¢ wykonane badanie
metoda rezonansu magnetycznego (ang. magnetic reso-
nance imaging — MRI) OUN, najlepiej miedzy 4. a 6. mie-
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sigcem zycia (przed zakonczeniem mielinizacji OUN,
ktora utrudnia wizualizacje odkladanych melanocytow)
[21]. Melanoza objawowa manifestuje sie do 3. roku zy-
cia badZ w 2.—3. dekadzie zycia. Obserwuje sie objawy
wzmozonego ci$nienia $rodczaszkowego, wodoglowia
lub opéZnionego rozwoju. Objawowa melanoza rokuje
7le, operacyjne usuwanie znamion wrodzonych nie ma
znaczenia. Monitorowanie w kierunku rozwoju czernia-
ka OUN u os6b z bezobjawowa melanoza nerwowo-
-skdrna jest celowe z uwagi na zwiekszone wystapienia
rozwoju tego nowotworu [8, 23].

ZNAMIONA MELANOCYTOWE WRODZONE
A RYZYKO CZERNIAKA SKORY

Nie ulega watpliwoSci, ze ZMW wiaza sie ze zwiek-
szonym ryzykiem czerniaka skoéry. Do czynnikoéw zwiek-
szonego ryzyka naleza: liczne znamiona (3 lub wiecej),
wiekszy niz 20 cm najwiekszy wymiar znamienia oraz
wiek 3—5 lat [13, 24, 25]. Prawdopodobienistwo trans-
formacji nowotworowej jest stosunkowo duze juz we
wezesnym dziecinstwie, dlatego leczenie nie powinno
by¢ odraczane [13]. Najwieksze ryzyko rozwoju czernia-
ka towarzyszy olbrzymim ZMW. Niezwykle rzadko czer-
niak stwierdza sie bezposrednio po urodzeniu sie dziec-
ka ze ZMW (ryc. 8). Nie jest mozliwe okreslenie
realnego ryzyka rozwoju czerniaka towarzyszacego ol-
brzymim ZMW. Zgodnie z danymi z piSmiennictwa ry-
zyko to mieSci sie¢ w granicach od 1 do nawet 31%,
przy zastosowaniu bardzo réznych definicji znamion.
Wedlug niektérych badaczy siega ono az 60% [9—11].
Obecnie uwaza sie, ze ryzyko lokuje sie w mniejszych
wartoS$ciach, np. 8,5%, stosujac definicje Kopfa, 7,5% wg
definicji Kaplana i 5,3%, stosujac BSA [1]. Sumujac opi-
sywane w pi$miennictwie ryzyko, aktualnie kalkulowa-
ne niezaleznie od Kklasyfikacji ksztaltuje sie na
poziomie 8,2% [1]. Sredni wiek rozwoju czerniaka w du-
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zych ZMW wynosi 11,1 roku. Wedlug Kaplana [13] naj-
wieksze prawdopodobienistwo rozwoju czerniaka istnie-
je przed ukonczeniem 10. roku zycia. Lawrence [26]
uwaza, ze ryzyko zmniejsza sie wraz z wiekiem. Nieza-
leznie od wieku, ryzyko zmniejsza sie wraz z wielkoScia
znamienia. Je$li mowa o znamionach matych, to kumu-
lacyjne ryzyko wynosi 4,9% [1, 27, 28]. Niektdérzy auto-
rzy uwazaja znamiona o malej i $redniej wielkosci
za mniej niebezpieczne i dlatego nie zaleca sie ich profi-
laktycznego usuwania. Ryzyko zwieksza sie po 10. roku
zycia. Otley [29] krytykuje poglad, ze nie ma zwiekszo-
nego ryzyka w znamionach $redniej wielko$ci. Sygnata-
mi alarmujacymi powinny by¢ pojawianie sie w malym
iéredniej wielko$ci znamieniu guzkéw i owrzodzen, tkli-
wo$¢, bardzo ciemne ogniskowe wybarwienie, $wiad,
b6l lub krwawienie. W materiale wlasnym autoréw ob-
serwowano jedynie dwa przypadki czerniaka skory, kto-
re rozwinely sie na podlozu $rednich ZMW; oba przy-
padki dotyczyly mlodych dorosltych oséb [7]. Czerniak
rozwijajacy sie na podlozu ZMW nie ma typowego obra-
zu klinicznego i dermoskopowego i jest rozpoznawany
w stadiach zaawansowanych. Po rozpoznaniu stosuje sie
ogolnie przyjeta strategie — leczenie chirurgiczne oraz
uzupekiajace. Rokowanie jest oparte na stopniu za-
awansowania guza (grubos$ci nacieku nowotworowego
oraz stanu wezlow chlonnych) [30].

LECZENIE ZNAMION MELANOCYTOWYCH
WRODZONYCH

Lekarz czesto jest pytany, jakie postepowanie po-
winno by¢ wdrozone u dzieci z ZMW. Decyzja taka po-
winna byé podejmowana indywidualnie w stosunku
do kazdego chorego, po uwzglednieniu wielu proble-
moéw (wielko§¢ ZMW, lokalizacja, ewentualne ryzyko
czerniaka). Podstawa do leczenia dzieci z ZMW jest
mozliwo$é rozwoju czerniaka. Nowotwdr ten stanowi
okoto 50% nowotworéw zlodliwych u dzieci ponizej
3. roku zycia. Nie bez znaczenia sa korzysci psycholo-
giczne zwigzane z usunieciem defektu estetycznego
przed rozpoczeciem edukacji szkolnej. Przy wlasciwym
leczeniu nalezy oczekiwac zmniejszonego ryzyka rozwo-
ju czerniaka, mozliwosSci wezesnego jego wykrycia i usu-
niecia oraz poprawy stanu psychospotecznego. Kluczo-
wym pytaniem jest, czy wszystkie wrodzone znamiona
powinny by¢ wyciete? Niektorzy autorzy postuluja ruty-
nowe, profilaktyczne usuwanie wszystkich malych zna-
mion wrodzonych [18].

Znamiona, ktére mozna regularnie obserwowac
i powodujace nieistotne znieksztalcenia lub ktoérych wy-
ciecie chirurgiczne spowodowaloby znaczne zaburzenia,
mozna poddaé¢ regularnemu nadzorowi klinicznemu.
Wydaje sie, ze ryzyko rozwoju czerniaka w tych przy-
padkach niedostatecznie usprawiedliwia potencjalnie
trudne procedury wyciecia i rekonstrukeji. Najwiecej
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Ryc. 8. Olbrzymie znamie melanocytowe wrodzone z rozwinie-
tym w jego obrebie czerniakiem (czerniak wrodzony)

Fig. 8. Malignant melanoma arising in a giant congenital melanocy-
tic nevus (congenital melanoma)

trudnoéci i kontrowers;ji jest zwiazanych z leczeniem ol-
brzymich ZMW. Wielu autoré6w poleca rozpoczecie in-
terwencji chirurgicznej w wieku 6. miesiecy i zakoncze-
nie leczenia do wieku szkolnego [8]. W leczeniu ZMW
maja zastosowanie malo inwazyjne zabiegi z niepelng
radykalno$cig oraz radykalne wyciecia w jednym lub kil-
ku etapach.
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