MELANOM U DETI A DOSPIVAJICICH

sic véku nemaji vystavovat UV slune¢nimu
zéfeni. Starsi déti by mély pouzivat opalovaci
krém s vysokym UV filtrem (18, 19).

Xeroderma pigmentosum je geneticka
porucha spojena s vysokou frekvenci vyskytu
melanomu a nemelanomovych koznich nado-
rd vyvolané UV zafenim. Melanom se vyskytu-
je priblizné u 5% téchto pacient s medidnem
véku 19 let (19).

Kongenitalni névy: Existuje urcita kon-
troverze o riziku progrese kongenitdlniho
melanocytarniho névu do melanomu. Ve stu-
diich (20, 21) bylo zjisténo, ze 11,8 % hlasenych
détskych melanomu pochézi z kongenitalni-
ho melanocytarniho névu a 3,5 % z velkych
kongenitalnich névl. Pouze u 2% pacientt
s obrovskymi kongenitélnimi névy se vyvinul
melanom, a to vétsinou pred dosazenim 5 let
véku (21).

Syndrom dysplastickych névi je auto-
zomalné dominantné dédi¢né onemocnéni
charakterizované desitkami koznich dysplas-
tickych néva (50 a vice) a/nebo 5 a vice aty-
pickymi melanocytarnimi névy a melanomy
v rodinné anamnéze (22, 23). Prevalence
dysplastickych néva je nizsi v bézné popu-
laci (7-10%) nez u pacientll se sporadickymi
(33 %) nebo familiarnimi (54 %) melanomy (24).
V Sanderové studii mélo 51 % déti sporadické
dysplastické névy a 9% mélo syndrom dy-
splastickych névi (11).

Familiarni vyskyt détskych melanomu se
ocekava v pripadé pozitivni rodinné anamné-
zy a véku ditéte <6 let (25). Dédi¢nost familiar-
niho melanomu je autozomalné dominantni
s neuplnou penetraci. Inaktiva¢ni mutace ge-
nu CDKN2A (ktery kdduje p16 a p14ARF) byly
nalezeny u 20-40 % téchto rodin (26) au 15%
jedinc s mnohocetnymi primarnimi melano-
my, ale u méné nez 5% détskych melanom
(27). Bylo popséno zvysené riziko melanomu
u déti s velkym poctem melanocytérnich névi
(8) a 34nasobné zvysenirizika u pacient( s vice
nez 100 névy a 15nasobné zvyseni u pacientt
s 10 nebo vice velkymi névy (8).

Imunosuprese: Nékolik studii demon-
strovalo vztah mezi imunosupresi a melano-
mem. Pacienti s dédi¢nou imunodeficienci
maji $estindsobné zvyseni rizika vzniku me-

lanomu (22), toto riziko je ¢tyfnasobné u pfi-

jemcU transplantovanych orgéan (8). Nékolik
studii popisuje (28, 29) souvislost mezi pred-
chozimi malignitami (zejména leukemii a re-
tinoblastomem) a melanomem. Néktefi autofi
pozorovali, Ze melanomy u déti s jinym ma-
lignim onemocnénim byvaji invazivni a maji
$patnou prognozu (28, 29).

Pigmentové névy: V détstvi existuje Siroké
spektrum pigmentovych koznich névd, které
od narozeni do puberty prochazeji neustalymi
zménami velikosti, barvy a povrchu (30).

Melanom asociovany s névem tvofil 39,5%
détskych melanom{, coz je téméf o 10 % vice
nez u dospélych (17, 18). Zajimavé je, ze podil
melanom{ asociovanych s névem byl vyssi
u pacientl <10 let a dosahl téméf poloviny
pfipadl (48,3 %), ale po 10 letech vykazoval
podobné hodnoty jako u dospélych (31,6 %)
(17). Pozorované rozdily jsou v podstaté zpu-
sobeny vyssim poctem melanom spojenych
s vrozenymi névy u mladsich pacientd, coz po-
tvrzuje, Ze vrozeny névus je jednim z hlavnich
rizikovych faktor( vzniku melanomu v raném
détstvi (5).

Juvenilni névus Spitzové je zvlastni
forma névu vyskytujici se u déti ve véku
3-13 let, vznikd z normalni kize. Je polokulo-
vity, tuhy, hladky s relativné rychlym rdstem
(2-3 mésice). Typicky névus Spitzové nepred-
stavuje zadné riziko, existuji viak i atypické
névy Spitzové a maligni nebo pfechodné
formy. Rozliseni mezi atypickym Spitzovym
névem a Spitzovym malignim melanomem
je obtizné. Klasicky névus Spitzové, ktery
se obvykle projevuje jako rdzovo-¢ervena
papule na obli¢eji nebo dolnich koncetinéch,
je povazovén za benignilézi s jadernym a cy-
tologickym pleomorfismem, ale absenci
atypickych rysa nalezejicich k melanomu,
zatimco Spitzoidni melanom je maligni me-
lanocytérni proliferace, kterd si zachovava
nékteré cytologické atributy névu Spitzové
(vietenité nebo epiteloidni melanocytérni
bunky) s pfevahou atypickych znaka. Léze
sdilejici nékteré klasické rysy névu Spitzové
a nékteré z téchto abnormdlnich patologic-
kych rysd mohou byt oznaceny jako aty-
pické Spitzové névy (s neprfedvidatelnym
biologickym potencidlem, Obr. 2), pokud se
tykaji pacient, u kterych nebyla stanovena
definitivni diagn6za névu nebo melanomu
(13,14, 31).
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Atypickd melanocytdrni léze u tfiletého
ditéte se znepokojivymi rysy. Diferencidlné dia-
gnosticky zvazovdny dvé jednotky, mize se jednat
o Spitzové melanocytom (drive atypicky Spitzové
tumor), nelze vyloucit pripadny Spitzové melanom
(archiv Kliniky nemoci koZnich a pohlavnich LF a FN
Hradec Krdlové)

1

Termin ,névus Spitzové” byl poprvé po-
psan v roce 1948 Sophie Spitz s odkazem na
~,melanomy détstvi” (13). Tyto léze byly pozdéji
reklasifikovany jako benigni melanocytarni né-
vy.V roce 1975 Reed et al. (14) popsali benigni
pigmentovanou melanocytarni [ézi, vyskytujici
se prevazné na dolnich koncetinach a poté po-
jmenovanou Reedv névus, ktery je v soucas-
nosti povazovan za pigmentovany protéjsek
névu Spitzové (13, 14). Hlavnim problémem
téchto lézi zlstava jejich sklon k napodobo-
vani melanomu na klinické, dermatoskopické
a histopatologické urovni (13, 14).

Werneriiv syndrom je autozomalné re-
cesivni dédi¢ny syndrom zplsobeny mutaci
genu WRN. Charakteristicka je neobvykla lo-
kalizace melanomu (nosni dutina, plosky) (32).

Neurokutanni melanéza je vzacné
onemocnéni charakterizované velkym vro-
zenym melanocytdrnim névem (>9cm)
nebo mnohocetnymi vrozenymi névy (> 3)
a leptomeningealni proliferaci melanocytd.
Neurologické pfiznaky se objevuji do 2 let
véku. Leptomeningedlni melanom se $patnou
prognézou se vyvine u 64 % pacient (33).

Li Fraumeni syndrom je autozomalné
dominantné dédi¢ny syndrom zplsobeny
mutaci tumor supresorového genu TP53
(17p13). Pacienti jsou vystaveni vysokému
riziku rozvoje rGznych typd malignit vcetné
melanomu (34).

Diagnostika détského melanomu je ob-
tizna kvili vzacnému vyskytu, absenci dob-
fe znamych rizikovych faktord, atypickému
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