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Kongenitala melanocytéra nevus (KMN) betraktas som neu-
rallistderiverade hamartom, diar defektericellmigration och/
eller differentiering pa grund av postzygotiska mutationer le-
der till medfédda kutana nevocelluldra/melanocytira proli-
ferationer [1]. KMN anses uppstd nagon gang under gesta-
tionsvecka 5-24 [2]. Den histopatologiska och kliniska bilden
skiljer sig fran vanliga, banala, férviarvade pigmentnevus.

Forekomst och histopatologi

KMN finns hos 0,2-2,1 procent av nyfédda barn [3, 4]. Endast
hos 1/20000 nyfédda har den stérsta diametern vid fodelsen
rapporterats 6verstiga 10 cm [5]. I séllsynta fall blir KMN syn-
liga férst senare (1 manad-2 ar) [6] pa grund av en initialt ned-
satt pigmentproduktion [7]. Sadana KMN kallas »nevus tar-
dive«, »congenital nevus-like nevus«, »nevus with features of
congenital onset« eller »early onset nevus« [6, 8, 9]. De flesta
KMN forekommer sporadiskt, &ven om fall av familjar anhop-
ning har rapporterats [10].

KMN skiljer sig fran banala pigmentnevus genom att de
innehéller fler pigmentceller, nar djupare (nedre dermis, sub-
kutis, muskler, adnex, nerver och kirl) och har en mer varie-
rad arkitektur och cellular morfologi [6, 11-13]. Flera olika his-
topatologiska monster har beskrivits [6]. Det finns vid KMN
en direkt korrelation mellan storlek och djup: ju storre yta,
desto djupare utbredning [14].

Klinisk bild

KMN yttrar sig som en pigmenterad tumor vid fédelsen. Pig-
menteringen kan vara ljusbrun till morkt brun eller svart.
Den kan variera inom lesionen och dven férandras 6ver tid —
bade morkna och ljusna och till och med ga i regress [15, 16]. T
sillsynta fall ses »krutsténk« eller en bild som vid nevus spi-
lus [17], dvs en ljusbrun hyperpigmentering med inslag av
morkbrun sprécklighet. Vid stora KMN ses ofta sk satellitne-
vus, som kan vara kongenitala eller utvecklas senare [18]. Sa-
tellitnevus kan dven forekomma i slemhinnor [19]. Med tiden
blir KMN ofta mer palpabla/fértjockade [20]. Ibland finns el-
ler utvecklas papler eller noduli i dem utan att detta behover
utgora tecken pa malignitet [21-23]. Av och till ir ytan redan
vid fédelsen kullerstensliknande eller verrukos [20]. Erosio-
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ner eller sar kan upptridda neonatalt, vilket kan men inte be-
hover vara ett malignitetstecken [24]. Okad behéring kan £6-
rekomma i nevuset och efter hand tillta [15, 20]. Jattestora
KMN over en extremitet kan till och med vara atfoljda av att
motsvarande extremitet dr smalare [19]. KMN &r som regel
asymtomatiska men kan vara forenade med klada, 6mhet,
torr hud eller anhidros [25].

KMN kan sitta var som helst pa kroppen, men lokalisation
inom huvud-halsomréadet och pa balen dr vanligast [15]. Fler-
talet KMN vixer i takt med barnet [7]. Till vuxen alder kom-
mer den ursprungliga maximala diametern hos KMN péa hu-
vudet hos en nyfodd att 6ka i storlek med en faktor pa ca 1,5
och pa 6vriga kroppen med en faktor pa ungefir 3 [25].

Klassificering

Klassificering av KMN efter storlek inférdes ursprungligen av
kirurgiska skil. Sa smaningom insag man att detta matt var
vardefullt 4ven for att bedoma risken for melanomutveckling.
Oftast har man anvint en enkel indelning enligt Kopf och
medarbetare, baserad pad den maximala diameter som nevu-
set forvantas fa i vuxen alder: sma <1,5 cm, medelstora 1,5-
19,9 cm och stora>20 cm [26]. Ett KMN med en storsta diame-
ter pa 12 cm pa huvudet eller 7 cm pé balen hos en nyfédd nar
slutligen en storlek pa ca 20 cm [27, 28].

Begreppet jattenevus (giant congenital nevus, giant hairy
nevus, giant pigmented nevus) eller baddréktsnevus (bathing
trunk nevus, garment nevus) har ofta anvints i litteraturen
[6], dock utan att nagon enhetlig definition av dessa termer
funnits [29]. Ruiz-Maldonado har nyligen foreslagit en mer
forfinad och béttre diskriminerande indelning av KMN f{or
anviandning bade i klinisk praxis och i vetenskapliga publika-
tioner [30] (Tabell I). Eftersom den tycks ha fatt internatio-
nell acceptans anviands den fortsidttningsvis i denna artikel,
dvs vid litteraturgenomgangen nedan har resultat baserade
pa studier som anvint den dldre klassificeringen enligt Kopf
omvandlats och anpassats till den nyare nomenklaturen en-
ligt Ruiz-Maldonado. Figur 1-3 visar nagra exempel pd KMN.

Komplikationer

Kosmetik och livskvalitet. KMN kan skapa oro och leda till
psykosociala och emotionella problem hos barn och deras for-
dldrar[31, 32].

Vid neurokutan melanocytos har patienten utéver en eller
flera KMN fokal eller diffus melanocytér proliferation utga-
ende fran leptomeningerna [33]. Detta tillstand, som beskrevs
redan 1861 [34], 4r dessbittre sillsynt. Risken for neurokutan
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Figur 1. Litet KMN pa ett med tiden
svarinspekterat stalle.

TABELL I. Ny klassificering av KMN enligt Ruiz-Maldonado baserad
pa maximal diameter i vuxen alder [30]. En ursprunglig diameter hos
ett KMN pa huvudet kommer att 6ka med en faktor pa ca 1,5 och pa
ovriga kroppen med en faktor pa ca 3. Vid jattenevus med fler dn 50
satellitnevus flyttas storleken upp en niva. Exempelvis blir G2 med
>50 satellitnevus klassificerade som G3.

Bendamning Storsta diameter i vuxen alder, cm
Sma <1,5
Medelstora 1,5-10
Stora 11-20
Giant (G) (jattestor) >20
G1 21-30
G2 31-40
G3 >40

melanocytos ir 6kad vid jattestora KMN, sarskilt om de &r lo-
kaliserade 6ver medellinjen av huvudet, nacken, ryggen eller
glutéerna, eller om de dr associerade med manga satellitnevus
[27, 35]. Fler 4n 20 satellitnevus anses vara den enskilt storsta
riskfaktorn fér neurokutan melanocytos oavsett lokalisatio-
nen av KMN [35].

Beroende pé lokalisation, utbredning och typ av skada kan
den leptomeningeala melanocytosen vara asymtomatisk eller
symtomatisk [33]. Exempel pa symtom ar kramper och mani-
festationer relaterade till forhojt intrakraniellt tryck, vilka i
regel utvecklas under veckor eller ménader. Hos det lilla bar-
net, upp till ca 2 ars alder, kan man notera accelererad skall-
tillvaxt, eventuellt ockséd buktande fontanell och apati, medan
ildre kan ha och eventuellt klaga 6ver huvudvérk, illamaende
och fotofobi samt dven ha papillédem. Motoriskt bortfall kan
ses vid spinal lokalisation liksom rubbning av blas- och tarm-
funktionen. Symtomatisk neurokutan melanocytos ger oftast
symtom fore 2 ars alder; hos hilften redan under det forsta
levnadsaret, &ven om ett fatal drabbas forst aratal senare [33].

Prognosen vid symtomatisk neurokutan melanocytos ar
dalig. De flesta avlider inom tre ar efter symtomdebuten [33].
Diagnosen faststills med magnetkameraundersékning med
kontrast [36]. Magnetkamerafynd talande for leptomeningeal
melanocytos forekommer hos omkring en fjirdedel av neuro-
logiskt asymtomatiska barn med stora KMN [37].

Malignt melanom kan utvecklasialla KMN [18, 25]. Utveck-
ling av melanom i en satellitlesion anses dock extremt ovan-
ligt [38], &ven om det har beskrivits [39]. Malignt melanom i
sma, medelstora eller stora KMN, dvs en storlek pa hogst 20
cm ivuxen alder, uppstar som regel forst vid eller efter puber-
teten och utgar oftast fran dermoepidermala junction-omra-
det, medan malignt melanom i jattestora KMN (dvs en storlek
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Figur 2. Medelstort KMN med tva bruna nyanser hos ett 5 manader gémma.lt barn (till vanster).
Samma fédelsemérke vid 12 manaders alder (till héger). Under de tva forsta levnadsaren kan KMN
genomga en dynamisk utveckling.

Foto, samtliga: Medicinsk bild, Karolinska universitetssjukhuset, Solna

>20 cm 1 vuxen alder)
kan uppsta redan tidigt i
barndomen och utgar
frin melanocyter var
som helst i nevuset, ofta
djupt i dermis eller sub-
kutis [2, 6, 25].

Hur stor melanomris-
ken ar har varit foremal
for omfattande debatt
och flera publikationer. I
tva svenska retrospekti-
va studier som spanner
over decennier har anta-
let maligna melanom
hos barn och ungdomar
utgaende fran KMN rap-
porterats vara mycket li-
tet [4, 40]. Av 121 invasi-
va kutana maligna mela-
nom diagnostiserade i
denna grupp i Sverige
mellan 1973 och 1992
rapporterades 5ha KMN
som utgangslesion, men inget av dessa var jattestort [40]. And-
ra publikationer anger en klart forh6jd risk for malignt mela-
nom ijustjattestora KMN [36, 41].

Vid en systematisk genomgang [42] av Medline (aren 1966-
2005) med urvalskriterierna KMN, >20 patienter inkludera-
de och en medeluppféljningstid pa minst tre ar identifierades
14 utvarderingsbara publikationer [4, 15, 19, 37, 39, 43-51], dar
melanomfrekvensen varierade mellan 0,05 och 10,7 procent.
Juférre patienter studien inkluderade, desto fler maligna me-
lanom rapporterades, vilket indikerar selektionsbias. Av to-
talt 6 571 patienter med KMN som f6ljts i 3,4-23,7 ar utveckla-
de 46 personer (0,7 procent) 49 maligna melanom. Medianal-
dern vid diagnos var 7 ar. I 67,3 procent av fallen uppstod me-
lanomen i fodelsemirket och i 10,2 procent i hud utanfér
detsamma. Hos 14,3 procent fann man ett metastatiskt mela-
nom med okidnd primér lokalisation och hos 8,2 procent ut-
vecklades melanomet extrakutant.

Den storsta risken for malignt melanom och letal utgang f6-
relag vid KMN >40 cm; tre av fyra melanom uppstod i dessa.
Den systematiska 6versikten ger med tanke pa de ingdende
studiernas begrinsade uppf6ljningstid inte mdjlighet att be-
rikna livstidsrisken for malignt melanom vid KMN.

Figur 3. Jattestort KMN hos ett 3
veckor gammalt barn.

Handliggning
Handldggningen av KMN maste individualiseras och hidnsyn
tas till storleken och lokalisationen, patientens alder, upp-
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skattad risk for malignt melanom, kosmetiska och psykosoci-
ala aspekter, eventuellt samtidig férekomst av leptomeninge-
al melanocytos samt mdjligheten till framgéngsrik kirurgisk
atgird och risken med operation och anestesi [6, 20, 25].

Misstdnkt malignt melanom i KMN eller metastiskt ma-
lignt melanom hos en individ med okéind primartumér men
med KMN utgdr absolut indikation for kirurgisk intervention
[25]. Aven andra maligniteter sisom rabdomyosarkom och li-
posarkom kan uppstéd i KMN [52].

Profylaktisk intervention for att minska eller eliminera ris-
ken fér melanom och for att kosmetiskt hjilpa patienten utgor
en relativ operationsindikation [25]. Internationellt etablera-
de enhetliga rekommendationer saknas. Att jittestora KMN
ska kontrolleras och bli féremal for kirurgisk bedémning och
atgird ar minst kontroversiellt [6, 18, 20]. Har kan det trots
upprepade kirurgiska atgirder 4nda vara omajligt att fa bort
alla melanocyter, varfor risken for malignt melanom inte helt
elimineras [2, 53]. Excisionen utesluter inte heller uppkoms-
ten av extrakutant malignt melanom.

Sma, regelbundna KMN maste inte excideras utan kan fol-
jas upp av familjen/patienten. En sadan sjdlvkontroll ar vik-
tig. I en skotsk studie fann man nidmligen att 44 procent av
maligna melanom fére 30 ars alder uppstod i just sma KMN
men forst efter 15 ars alder [9]. Flera forfattare rekommende-
rar dock excision avsma KMN om de dr oregelbundna, svarbe-
domda, ger symtom eller ar lokaliserade pé svarinspekterade
lokaler [6, 20, 25]. Eftersom sma KMN vanligen inte r asso-
cierade med melanomutveckling prepubertalt [9] har man
forordat excision i lokalanestesi forst kring puberteten [25,
54]. Ytterligare en aspekt pa tidpunkten foér en eventuell kir-
urgisk atgird dr att KMN kan vara svaravgransade fore 2 ars
alder, eftersom det i kanten av lesionerna kan finnas en tardiv
komponent som initialt inte syns. Av denna anledning kan
pigmentering uppsta i eller utanfor drret efter excision med
for sndv marginal pa barn fore 2 ars alder [25]. A andra sidan
foresprakar en del - pa grund av risken for malignt melanom i
spad alder vid jattestora KMN - tidig excision med start vid 6
manaders alder [25, 55].

For medelstora och stora KMN (dvs storlek i vuxen alder
mellan 1,5 och 20 ¢cm) saknas dnnu tillrickligt vetenskapligt
underlag for att rekommendera bestimd handldggning. Vissa
menar att malignt melanom sdllan uppstar i dessa fore puber-
teten, varfor excision vid 10-14 ars alder rekommenderats [6].
Andrarekommenderar att KMN, om de ska tas bort, atgiardas
med start efter 6-12 manaders alder [56]. Ibland kan det vara
littare att excidera och direktsluta medelstora och stora ne-
vus nir barnen dr sma och har mer téjbar hud dn nér de blir
ildre.

Kirurgiska tekniker

Ett flertal kirurgiska tekniker har anvints for att behandla
KMN: direkt excision med primér slutning i en eller flera se-
anser med eller utan expanderteknik, excision med tickande
av vavnadsdefekten med full- eller delhudstransplantat, lam-
ba eller odlad hud [56-62], kyrettage inom de férsta tva lev-
nadsveckorna [63], dermabrasio [64, 65], laserterapi (CO,, Q-
switched ruby laser) [66-69] och fenolbaserad kemisk peeling
[19].

Kirurgisk excision 4r den metod som ar mest anvind. Val av
teknik beror pa ett flertal faktorer sdsom fédelsemirkets
storlek och lokalisation. Vidvnadsexpansionstekniken har
kommit att bli en hornsten i behandlingen av stora eller jitte-
stora KMN [25, 56, 62]. Vid kyrettage, dermabrasio och laser-
terapi kan rikligt med melanocyter bli kvarlaimnade, vilket
tillsammans med eventuell drrbildning kan gora det svart att
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B FAKTA 1
Atgérder vid KMN oavsett akt pa ovantade férand-
storlek ringarifarg, form, storlek,
e Anamnes ytstruktur och tillkomst av

e Lokalstatus med inspek- papler, noduli, sar eller

tion och palpation samt klada
matning e |nformation om att 6kad
e Klassificering enligt Tabell | beharing i KMN &r vanligt
* Foto forekommande
¢ Besked och diskussionom ® Rad om solskydd
diagnos, malignitetsrisk ® Tips om mojligheten att vid

behov anvanda kamoufle-
rande kosmetika (tex Co-
vermark, Dermacolor)

och handlaggning
e Rad om sjélvkontroll, dvs
att en gang per manad ge

skilja ett uppseglande malignt melanom fran en nevus recur-
rens-komponent, dven kallat pseudomelanom [25, 70].

I ett svensk material med spadbarn med KMN, atgiardade
med tidig dermabrasio, genomgick hilften i ett senare skede
kompletterande rekonstruktiv kirurgi pa grund av bristande
kosmetik av dermabrasio [65]. Om stora rester av KMN lam-
nas kvar, oavsett teknik, finns givetvis risk for melanomut-
veckling i senare skede. Detta finns beskrivet i olika fallrap-
porter, tex efter partiell kirurgisk excision [53], laserbehand-
ling [71] och dermabrasio [72].

Sarskilt kontroversiell dr laserbehandling av KMN. Om ne-
vuset evaporiseras omajliggor detta PAD och radikalitetsbe-
domning. Om evaporiseringen dessutom blir otillricklig
finns risk for nevus recurrens. Socialstyrelsen foreskriver
darfor att behandling av pigmentnevus inte ska ske med kol-
dioxidlaser (SOSFS 1991:8).

Praxis pa Karolinska universitetssjukhuset

Varje KMN, oavsett storlek, méste bedomas pa basen av dess
egnakarakteristika. Malignt melanom kan uppstaialla KMN,
dven om detta ar mycket ovanligt fore puberteten for KMN
med en slutstorlek pa hogst 20 ecm. Liakaren, forildrarna och
tids nog patienten maste vid handliggningen sammanviga
medicinska, psykologiska och kosmetiska aspekter, liksom te-
rapeutiska moéjligheter pa kort och lang sikt. Fakta 1 och Ta-
bell IT sammanfattar hur vi handlagger dessa barn.

Alla KMN ska undersokas med inspektion, girna inklusive
dermatoskopi, och alltid med palpation och méitning. Klassifi-
cering bor ske enligt Ruiz-Maldonado [30] (Tabell I). KMN
som ar kliniskt svirbedémda och som darfor ska atgardas kir-
urgiskt eller f6ljas 6ver tid bor fotodokumenteras inkluderan-
de dermatoskopifoto. Alla patienter med KMN bor fa allmén-
narad om solskydd. Vidare kan information ges om mdjlighe-
ten att vid behov dolja kosmetiskt storande fodelseméirken
med tackande kosmetika (tex Covermark, Dermacolor).

Barn med sma KMN med kliniskt benignt utseende behéver
inte f6ljas av sjukvarden, utan familjen/patienten instrueras
om regelbunden sjilvkontroll och att s6ka om nagon oviintad
forandring skulle upptriada. Om man av kosmetiska skal vill
diskuteraexcisionremitterasbarnettill barn-eller plastikkir-
urg. Sma KMN med avvikande utseende eller med svéarin-
spekterad lokalisation bor excideras senast vid puberteten.

Barn med jattestora KMN remitteras i forsta hand till der-
matolog, som kontaktar plastikkirurg. Pa Karolinska univer-
sitetssjukhuset bedoms dessa barn pa en gemensam samar-
betsmottagning. Svarbedémda eller avvikande omraden, tex
med noduléra proliferationer, bor excideras for dermatopato-
logisk diagnostik. Ulcerationer ska alltid excideras. En dia-
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TABELL Il. Forslag till atgdrder beroende pa storlek och sdrskilda

omstdndigheter.

Typ Atgard

Svdrbeddmda, oavsett Till dermatolog for bedémning inkl

storlek dermatoskopi och fotodokumentation.
Excision vid behov.

Sma med kliniskt benignt Sjalvkontroll. Ingen rutinmassig

utseende excision.
Sma med kliniskt benignt Foresla att excision gors senast vid
utseende men svarinspek-  puberteten.

terad lokalisation
Medelstora—stora Till dermatolog. Risken fér malignitet
anses uppsta forst vid puberteten,
varfor KMN med kliniskt benignt
utseende kan foreslas sjalvkontroll
fram till dess. Férnyad beddmning hos
dermatolog vid behov. Stéllnings-
tagande till excision senast vid
puberteten, tidigare vid behov.

Till dermatolog, varefter plastikkirurg
konsulteras for diskussion av lamplig
atgard och tidpunkt fér densamma.

| vantan pa kirurgisk atgard kontroller
var 3:e—4:e manad under de forsta tva
levnadsaren, sedan tva ganger per ar.
Barnneurologisk bedémning och
stallningstagande till vidare utredning
vid medellinjelokalisation Gver skalle/
rygg eller vid fler dn 20 satellitnevus.
Information om patientféreningen i
USA (www.nevus.org/index.phps.

Till barnneurolog.

Jattestora

Neurologiska symtom

gnostisk incisionsbiopsi i ett eventuellt malignt melanom har
inte visat sig innebéra férsamrad prognos for patienten, dvs
ingreppet anses inte leda till att eventuella melanomceller
sprids [73]. Faran med en sadan biopsi ar i stillet risken for
bristande representativitet och att det maligna melanomet
ddrmed missas.

Mgjligheten och tidpunkten for en eventuell rekonstruktiv
kirurgisk atgdrd diskuteras i varje enskilt fall. Om man av-
vaktar med kirurgisk atgird vid jattestora KMN bor barnet
foljas av dermatolog 3-4 ganger per ar under de forsta lev-
nadsaren, sedan glesare. Jittestora KMN, sérskilt 6ver me-
dellinjen av skalle eller kotpelare eller vid fler dn 20 satellit-
nevus, har 6kad risk att vara associerade med leptomeningeal
melanocytos och bor darfor remitteras till barnneurolog for
klinisk bedomning. Barnneurolog avgor huruvida magnetka-
meraundersokning ir indicerad eller inte. Familjer med barn
med jittestora KMN bor informeras om den nordamerikan-
ska patientféreningen som har en egen webbplats och som
ordnar sammankomster och ldgervistelser fér barn och deras
familjer cwww.nevus.org/index.php».

Barn med medelstora och stora KMN intar en mellanstill-
ning och handldggningen far hir individualiseras (Tabell IT).
Inte séllan 6nskar barnet eller fordldrarna att fédelsemérket
av kosmetiska skil ska tas bort langt fére puberteten.

W Potentiella bindningar eller jdvsforhdllanden: Inga uppgivna.

Kommentera denna artikel pd lakartidningen.se
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