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CZYM JEST CMN?

Termin wrodzone znamie barwnikowe/melanocytowe (ang. congenital melanocytic naevus, CMN)
oznacza:

. wrodzone (congenital) = obecne przy urodzeniu,

o melanocytowe (melanocytic) = zwigzane z melanocytami. Melanocyty to komérki wystepujace
w skorze i wiosach, ktére wytwarzajg barwnik melaniny. To wtasnie melanina decyduje o kolorze
wtosow i skdry. Komérki w znamionach wygladajg jak melanocyty i wytwarzajg pigment, dlatego
nazywane sg melanocytowymi,

o znamie (naevus) = zmiana na skorze (l.mn. naevi).

Chociaz wrodzone znamie barwnikowe/melanocytowe (zwane dalej: ,CMN” lub ,znamie”) oznacza
znamiona lub pieprzyki obecne przy urodzeniu, w rzeczywistosci nie wszystkie z nich sg obecne przy
urodzeniu. Okoto 1% znamion pojawia sie pézniej, zwykle w pierwszym roku zycia dziecka. Takie
znamiona wygladajg doktadnie tak samo jak te, ktére sg obecne przy urodzeniu, przy czym okreslane
sg jako znamiona ,pdzne” (ang. tardive CMN).



CO JEST PRZYCZYNA CMN?

Geny zawierajg zakodowane informacje determinujace cechy organizmu. Dziedziczymy je po
rodzicach. Jednak w genach nowo rozwijajgcego sie embrionu w tonie matki mogg wystgpic¢ zmiany.

Znamiona spowodowane sg zmiang (mutacjg) genu podczas rozwoju embrionu w macicy. Zmiany
w genach zachodzg spontanicznie u wszystkich rozwijajgcych sie embrionéw i niemowlat. Przewaznie
zmiany wydaja sie nie mie¢ wiekszego lub zadnego znaczenia, jednak s3 one wazne dla uczynienia nas
odmiennymi od naszych rodzicéw i istotne z punktu widzenia ewolucji. Czasami jednak mutacja genu
jest znaczna i moze miec istotny wptyw na rozwijajgce sie dziecko, na przyktad, w tym przypadku
prowadzac do pojawienia sie CMN. Znamiona powstajg zatem przypadkowo i nie wynikajg
z postepowania rodzicdw. Znamiona nie sg dziedziczone po rodzicach, mimo ze majg zwigzek z genami.
Nie sg takze przekazywane dzieciom osoby z CMN. W niektérych rodzinach moze wystepowac wieksze
prawdopodobienistwo wystepowania znamion, lecz niezwykle rzadkie jest posiadanie wiecej niz jednej
osoby z ogromnymi lub licznymi znamionami w tej samej rodzinie.

Jak dotad wykazano istnienie dwdch gendw, ktére powodujag CMN, gdy wystgpi w nich zmiana
(mutacja). Najczestszg przyczyna jest mutacja genu o nazwie NRAS, ktéra stanowi okoto 70%
przypadkéw CMN i jest najczestszg przyczyng wystepowania znamion dowolnej wielkosci. Drugi gen,
o nazwie BRAF, opisany w jednym przypadku catkiem niedawno, jest znacznie rzadszg przyczyng CMN
i stanowi okoto 7% przypadkdéw. NRAS i BRAF to geny, ktére kontrolujg procesy zachodzace wewnatrz
komarek, instruujac je kiedy majg rosnacd i sie dzieli¢, a kiedy przestaé. Gdy wystepuje w nich mutacja,
przyczyniajg sie do nadmiernego wzrostu i podziatu, co prowadzi do wytworzenia zbyt wielu komérek
pigmentowych.

Istniejg rdwniez przypadki pojawienia sie znamion opisane jako fuzje innych gendw (potaczenie czesci
dwéch gendéw), ktére z duzym prawdopodobieristwem mogg wkrdtce zosta¢ uznane za nowg
przyczyne CMN. Jak dotad jednak taki przypadek zostat opisany tylko u kilku pacjentéw lub zostat
wykazany w pojedynczym znamieniu u pacjenta z wieloma znamionami, co sprawia, Zze nie ma
pewnosci czy taka fuzja gendw jest przyczyng CMN, czy jest to tylko dodatkowe odkrycie. W chwili
obecnej czekamy na wiecej szczegétéw na ten temat. Wiecej informacji o genach bedzie
publikowanych przez rézne grupy naukowe w nadchodzacych latach.

CZESTOTLIWOSC WYSTEPOWANIA CMN

Pojedyncze mate znamiona wystepujg u 1% wszystkich noworodkéw. Duze lub bardzo liczne znamiona
sg jednak rzadkie, a czestotliwos$¢ ich wystepowania to ok. 1 na 20 000 urodzen. Czestotliwos¢ ta
wydaje sie by¢ podobna na catym swiecie i wsréd réznych populacji.

JAK WYGLADA CMN?
Prawie kazde pojedyncze znamie rdzni sie od siebie.

. Umiejscowienie: CMN moze znajdowac sie w dowolnym miejscu na skérze, w tym na dtoniach,
podeszwach i skorze gtowy, czasami takze w jamie ustnej.

. Kolor: kolor znamion to zwykle odcienie brgzu dochodzace do czerni, czasami mogg wystepowac
takze znamiona w odcieniach czerwieni. Czesto w obrebie pojedynczego znamienia wystepuje



kilka odcieni, z mniejszymi obszarami o innym kolorze niz kolor tego znamienia. Znamiona
w chwili urodzenia sg czesto czarne, a nawet ciemnofioletowe/czerwone.

o Owitosienie: ze znamion zazwyczaj wyrastajg wiosy, chociaz czesto nie sg one widoczne tuz po
urodzeniu i mogg pozostac niezauwazalne przez cate zycie. Kolor wtoséw moze byé ciemniejszy
niz wtosy na gtowie dziecka, taki sam lub bardzo rzadko jasniejszy. Jesli znamie znajduje sie na
skorze gtowy, na i w okolicy CMN zazwyczaj wystepuje wzmozony wzrost wioséw - wtosy w tym
miejscu mogg rosngc szybciej niz na pozostatej czesci skory gtowy. Czasami znamiona s3
catkowicie bezwtose, nawet te wystepujgce na skérze gtowy. Wiosy ze znamion moga wypadaé
lub ze znamion mogg wyrasta¢ wtosy bez pigmentu (jak siwe wtosy).

. Struktura: struktura duzych znamion rdézni sie od struktury normalnej skéry - jest delikatniejsza,
luzniejsza i bardziej pomarszczona. Powierzchnia znamion moze by¢ zupetnie pfaska,
pofatdowana lub guzkowata.

WIELKOSC CMN

Znamiona prawie zawsze rosng proporcjonalnie do wzrostu ciata. Innymi stowy, wraz ze wzrostem
dziecka zwykle nadal bedg pokrywac ten sam obszar skéry, co w chwili urodzenia (wyjgtkiem s3
znamiona ,pdzne”, poniewaz pojawiajg sie one z czasem oraz te, ktére poczatkowo sg bardzo blade,
a w ciggu pierwszych kilku miesiecy ciemniejg — w tych sytuacjach moze wydawac sie, ze znamiona
rosng). Wielkos¢, jakg osiggnie CMN, mozna zatem oszacowac na podstawie rozmiaru i umiejscowienia
przy urodzeniu.

Catkowita liczba znamion moze sie zwiekszy¢ po urodzeniu, chociaz nie zawsze tak sie dzieje. Jest to
bardziej prawdopodobne u dzieci, ktére urodzity sie z licznymi lub ogromnymi CMN, jednak znamiona
pojawiajace sie pdzniej zawsze sg stosunkowo mate.

KLASYFIKACJA CMN

Znamiona sg obecnie nadal klasyfikowane gtéwnie ze wzgledu na ich wielko$¢ w wieku dorostym (tzw.
,przewidywana wielko$¢ w wieku dorostym”; ang. projected adult size). Jest to skomplikowana
definicja, poniewaz rdézne czesci ciata rosng w réznym tempie, jednak uzywa sie jej, aby da¢ lekarzom
mozliwosé pordwnania réznych znamion. Inng cechg, ktéra jest zwykle odnotowywana, jest catkowita
liczba znamion (mate sg czasami nazywane satelitami, ale w rzeczywistosci s to CMN). W sytuacji, gdy
znamion jest niewiele sg one liczone, jednak gdy znamiona sg bardzo liczne — szacuje sie ich ilosc.
Zwykle, ale nie zawsze, uzywa sie obu sposobdéw na raz — innymi stowy bardzo duzym znamionom
zwykle towarzyszy wiele innych mniejszych znamion.

Istniejg rézne wersje ww. klasyfikacji, z ktérych najnowsza zostata opublikowana w niniejszym
artykule®. Inne cechy wskazywane w tej klasyfikacji to owtosienie i zmiany wystepujgce na powierzchni
skory, w tym grudki (guzki). Caty czas gromadzona jest wiedza o znaczeniu rdinych rodzajow
klasyfikacji.

1. Krengel, S., Scope, A., Dusza, S.W., Vonthein, R. & Marghoob, A.A. New recommendations for the categorization of cutaneous features of congenital
melanocytic nevi. ] Am Acad Dermatol 68, 441-51 (2013).



SAMOISTNE ROZJASNIANIE SIE CMN

U wielu dzieci znamiona w pewnym stopniu stajg sie jasniejsze w pierwszych latach zycia, czasami moze
by¢ to bardzo wyrazne, szczegdlnie w obrebie skdry gtowy?. Zostato to niedawno szczegétowo zbadane
za pomocg pomiaréw koloréw. Stwierdzono, ze u dzieci z jasniejszymi wiosami i jasniejszg skorg
znamiona jasniejg czesciej, niz u 0séb o ciemniejszych wtosach i kolorze skéry?. Co istotne, kolor CMN
w chwili urodzenia nie jest zwigzany z kolorem, ktdry ostatecznie bedzie miato znamie. Znamiona w
chwili urodzenia czesto sg bardzo ciemne lub czarne. Przyjmuje sie, ze ma to zwigzek z hormonami
matczynymi z okresu cigzy lub innymi czynnikami, ktére dotychczas nie zostaty wyjasnione. Podobnie
jednak dzieje sie z kolorem wtoséw i oczu, ktdry zmienia sie i przybiera wtasciwg barwe z czasem. To
samo badanie wykazato takze, ze techniki usuwania powierzchniowego (dermabrazja, tyzeczkowanie
i terapia laserowa) tylko tymczasowo powodujg rozjasnienie CMN. Gdy po pewnym czasie poréwnano
leczone i nieleczone znamiona u tej samej osoby, stwierdzono, ze obszary leczone z czasem znéw
stawaly sie ciemniejsze, a obszary nieleczone stopniowo rozjasniaty sie do naturalnego koloru skory tej
osoby. W zwigzku z tym ww. zabiegi nie sg zalecane do rozjasniania CMN.

1. Strauss, R.M. & Newton Bishop, J.A. Spontaneous involution of congenital melanocytic nevi of the scalp. ] Am Acad Dermatol 58, 508-11 (2008).

2. Polubothu, S., Kinsler, V.A. Longitudinal study of congenital melanocytic naevi reveals that final colour is determined by normal skin colour, and is unaltered
by superficial removal techniques. British Journal of Dermatology (2019 (under review)).

PROBLEMY ZWIAZANE Z CMN

o Wrazliwos¢: czesto znamiona sg wrazliwsze niz normalna skéra. Mogg wiec tatwiej ulec
uszkodzeniu przy uderzeniu lub otarciu. Znamiona nie krwawig bardziej niz normalna skéra
i majg tendencje do dobrego gojenia sie, przy minimalnym bliznowaceniu.

o Suchos¢: niektére znamiona sg suchsze niz otaczajaca je skéra i zasadniczo jest zalecane, aby
byly one myte kosmetykami niezawierajgcymi mydta (przy uzyciu wody lub specjalnych
preparatéw zastepujgcych mydto) i regularnie nawilzane (nalezy zwrécic sie do lekarza o porade
w tej sprawie). Czasami znamiona bywajg bardzo swedzgce bez wyraznego powodu, a czasami
moze by¢ to spowodowane suchoscig lub egzema. Swedzenie mozna zazwyczaj leczyé za
pomocg kremdw i masci; wydaje sie, ze swedzenie ustepuje z wiekiem.

o Obnizona ilos¢ ttuszczu pod powierzchnig CMN: jest to zwykle widoczne tylko w przypadku
wiekszych znamion. Czasami powierzchnia CMN wydaje sie by¢ bardziej wgtebiona w obrebie
znamienia niz powierzchnia normalnej skéry, a ramie lub noga mogg wydawac sie ciefsze w
poréwnaniu do drugiej strony. Sporadycznie wystepuje rowniez ubytek miesni lezacych pod
CMN, jednak nie ma to wptywu na funkcjonowanie ani wzrost koriczyny.

o Twardos¢: zdarza sie to rzadko, jednak powierzchnia CMN moze by¢ do$¢ twarda od poczatku
lub moze stac sie twardsza z czasem. Twardosc¢ jest zwykle spowodowana zwtéknieniem, ktoére
jest rodzajem procesu bliznowacenia i moze by¢ zdiagnozowane za pomocg biopsji (prébki
skory). Przyczyna widknienia nie jest znana. Czesto procesowi temu towarzyszy utrata wtosow,
rozjasnienie CMN i silne swedzenie. Leczenie jest bardzo trudne, dlatego usuniecie chirurgicznie
(tam, gdzie to mozliwe) jest czesto jedynym sposobem radzenia sobie z tym konkretnym
problemem.



KLMPLIKACIJE ZWIAZANE Z CMN

Problemy z mézgiem lub kregostupem u oséb z CMIN

Melanoza nerwowoskdrna (ang. neurocutaneous melanosis lub NCM) nie jest juz uzywanym
terminem. Nie stosuje sie go juz z bardzo prostego powodu — termin ten nie jest wystarczajgco
doktadny, a zatem moze by¢ mylacy dla lekarzy, pacjentéw i rodzin.

Termin melanoza nerwowoskdrna zostat po raz pierwszy zaproponowany 60 lat temu i stuzyt do
opisania innego schorzenia, niezwigzanego z CMN. Pdzniej zaczeto uzywacé go w odniesieniu do CMN,
ilekro¢ CMN byt powigzany z jakimkolwiek rodzajem problemu w mdzgu. Uzywano go rédwniez, aby
powrdci¢ do opisanego ponad 150 lat temu przypadku pacjenta z CMN — co wiemy dzi$ — zmartego
z powodu czerniaka, ktéry zaatakowat u niego médzg i rdzen kregowy. W rzeczywistosci wszystkie
wczesne przypadki okre$lane jako melanoza nerwowoskdrna mogty byé wiarygodnie zdiagnozowane
wyltgcznie podczas sekcji zwtok, gdy pacjent zmart w wyniku probleméw z mézgiem. W rezultacie
panowata ogdlna opinia, ze melanoza nerwowoskérna to bardzo powaina i prawdopodobnie
Smiertelna choroba. W przesztosci byt to czesto popetniany btad medyczny.

Po wynalezieniu rezonansu magnetycznego zaczeto wykorzystywaé obrazowanie za pomoca
rezonansu, aby przyjrzeé sie strukturze mézgu oséb z CMN i odkryto, ze dos$¢ czesto zmiany w mdzgu
(patrz ponizej) nie powodujg zadnych problemoéw. Wdéwczas jednak rowniez okreslano to melanozg
nerwowoskorng. Tak wiec literatura medyczna uzywata tego samego terminu — melanoza
nerwowoskdrna do opisania kazdej zmiany w mézgu lub rdzeniu kregowym u osoby z CMN. To tak
samo, jakby do opisania CMN i czerniaka na skdrze uzywano tego samego terminu, co nie jest wtasciwe.
Nalezy odrézniac¢ zmiany tagodne od ztosliwych. Nie mozna okresla¢ obu zmian tym samym pojeciem.
Préoba zaradzenia temu problemowi polegata na dodaniu , bezobjawowa” i ,,objawowa” do terminu
melanoza nerwowoskdrna, jednak dzis wiadomo, ze nie jest to wystarczajace, poniewaz wiele oséb
z tagodnymi zmianami w mdzgu moze miec¢ objawy, jednak nie oznacza to, ze majg zte prognozy
(przewidywana dtugos¢ zycia lub rokowania). Termin melanoza nerwowoskdrna nie jest zatem
odpowiednig diagnozg - pacjenci lub ich rodzice powinni by¢ wtasciwie poinformowani, jesli maja
wrodzone problemy z mdzgiem/kregostupem, ktére s3 tagodne (i mogg by¢ uwazane za rownowazne
z posiadaniem CMN na skdrze i tam, gdzie rokowanie jest doskonate, nawet jesli wystepujg objawy),
lub jesli majg czerniaka mdzgu/kregostupa (gdzie rokowanie jest stabe).

Jaki termin jest uzywany zamiast terminu melanoza nerwowoskorna?

Oto proponowane rozpoznania:

1. CMN pojedyncze — pojedyncze znamie obecne przy urodzeniu, dowolny rozmiar lub miejsce,
2. CMN liczne — wiecej niz jedno znamie obecne przy urodzeniu, dowolny rozmiar lub miejsce,
3. Zespo6t CMN — znamie/znamiona na skdrze wraz z wszelkimi innymi powiktaniami, najczesciej

w postaci tagodnych wrodzonych zmian w médzgu lub kregostupie,
4, CMN z czerniakiem skory,
5. CMN z czerniakiem moézgu lub kregostupa.

Dzieki powyzszemu podziatowi pacjenci i lekarze wiedzg doktadnie, jakie jest rozpoznanie, jakie sg ich
prognozy (rokowania) i jak powinno przebiegac leczenie.



Szczegoty réinych dolegliwosci, ktdre mogg wystepowacé w maézgu i kregostupie u oséb z CMN

Rdéznice w mdzgu lub rdzeniu kregowym sg najczestszym powiktaniem obserwowanym u oséb z CMN
i mogg by¢ wykryte za pomocg badania rezonansem magnetycznym. Najczestszg rdznicg jest
wystepowanie nieprawidtowych komérek zawierajagcych pigment w obrebie substancji mézgu'? (nie
w pokryciu modzgu, ktére jest znane jako opony madzgowe) i okreSlana jest jako ,melanoza
Srédmigzszowa”, co oznacza obszary pigmentowe w obrebie substancji mézgowej (tzw. migzszu).
Obszary te mogg przypominac¢ znamiona w substancji mézgu i sg tagodne. Zmiany te nie sg ztosliwe i
jesli po wykonaniu badania rezonansem sg typowe'?, nie ma potrzeby wykonywania biopsji (prébki).
Nie ma takze potrzeby leczenia neurochirurgicznego (operacji mézgu). W okoto potowie przypadkéw
ww. obszary pigmentowe powodujg problemy z rozwojem uktadu nerwowego lub atakami. W drugiej
potowie przypadkéw nie powodujg zadnych widocznych dolegliwosci?*. Ponadto, nie zwiekszaja ryzyka
wystepowania czerniaka w dziecistwie.

Inne, znacznie rzadziej wystepujace problemy, to tagodne guzy mdzgu lub kregostupa, zbyt duza ilosé
ptynu w modzgu lub wokdét mdézgu (tzw. wodogtowie) lub nieprawidtowa struktura mozgu (wiele
odniesien, ostatnie publikacje wymieniajg wiele innych zrédet)>3. Wszystkie te problemy mogg by¢
tagodne, jednak w tych rzadkich przypadkach, a zwtaszcza w przypadku problemoéw zwigzanych ze
zmianami w kregostupie oraz nadmiarem ptynu w médzgu lub wokét niego, bardzo wazne jest, aby
lekarze diagnozowali kazdy przypadek indywidualnie. Zwykle w takich przypadkach bedzie wymagane
powtdrzenie badania rezonansem i ewentualnie pobranie prébki z mézgu lub kregostupa (biopsja).
Niektére z nich bedg wymagaty przeprowadzenia operacji neurochirurgicznych, aby skorygowad
nieprawidtowosci. U niektérych (ale nie u wszystkich) z tego rodzaju rzadkimi problemami wystepuje
zwiekszone ryzyko rozwoju czerniaka w mdézgu lub kregostupie.

Wszystkie ww. problemy neurologiczne wystepujg czesciej u 0séb z wiekszymi i licznymi znamionami,
ale nie majg zwigzku z miejscem ich wystepowania. Innymi stowy, posiadanie CMN znajdujacego sie na
skdrze pokrywajgcej obszar mdézgu lub kregostupa nie zwieksza prawdopodobieristwa wystgpienia
probleméw neurologicznych. Powazne problemy w mdzgu lub kregostupie nie zostaty dotychczas
opisane u 0s6b z pojedynczym CMN, bez wzgledu na jego wielko$¢ i umiejscowienie.

Obrazowanie mézgu i kregostupa za pomocg rezonansu magnetycznego

Obecna rekomendacja oparta na catej dotychczas opublikowanej literaturze medycznej jest taka, aby
u kazdego dziecka urodzonego z dwoma lub wiecej znamionami dowolnej wielkosci, w dowolnym
miejscu, zostato rutynowo wykonane badanie mézgu i kregostupa za pomocg rezonansu w pierwszym
roku zycia, najlepiej przed osiggnieciem wieku 6 miesiecy. Nie mozna stwierdzi¢ na pewno, ze
nieprawidtowosci nigdy nie wystepujg u dzieci z pojedynczym CMN w chwili urodzenia, jednak ryzyko
jest znacznie mniejsze. Jesli dziecko czuje sie dobrze w wieku dwéch lat i nie miato wykonanego
badania rezonansem, wéweczas badanie to nie jest potrzebne, poniewaz nawet jesli ma zmiany, jest
mato prawdopodobne, aby wymagaty interwencji.



Powodem zalecenia wykonania badania za pomoca rezonansu jest:

1.

Wyniki badania rezonansem magnetycznym mozna podzieli¢ na trzy nastepujgce kategorie:

a.
b.

[oN

normalny,
tylko melanoza srédmigzszowa (patrz wyzej),

wszystkie inne nieprawidtowosci (patrz wyzej).

Wyniki badania rezonansem magnetycznym dajg najdoktadniejszg prognoze problemow

klinicznych:
a. normalny — niewielkie prawdopodobiefdstwo rozwoju czerniaka w dziecifdstwie;
niewielkie prawdopodobieristwo atakow w dziecinstwie; niewielkie

prawdopodobienstwo wystgpienia probleméw neurorozwojowych (a tam gdzie
wystepuja sg na ogot tagodne),

tylko melanoza $rédmigzszowa — niewielkie prawdopodobienstwo rozwoju czerniaka w
dziecinstwie; umiarkowane ryzyko atakéw; umiarkowane ryzyko probleméw
neurorozwojowych,

wszystkie inne nieprawidiowosci — zalezy to w duzym stopniu od indywidualnego
przypadku, ktéry zostanie oceniony przez wiasciwy zespdt medyczny; jednak jesli grupa
nieprawidtowosci wystepuje tacznie, istnieje: umiarkowane ryzyko czerniaka; znaczne
ryzyko koniecznosci wykonania operacji neurochirurgicznych; znaczne ryzyko atakow;
znaczne ryzyko problemoéw neurorozwojowych.

Wyniki badania rezonansem magnetycznym kierujg zatem postepowaniem klinicznym — wynik
badania:

normalny — badanie nie musi by¢ powtarzane rutynowo; brak rutynowego monitorowania
rozwoju dziecka,

tylko melanoza srédmiazszowa — badanie nie musi by¢ powtarzane rutynowo; coroczne
monitorowanie rozwoju dziecka do wieku szkolnego, a jesli zostang wykryte problemy,
odpowiednia, wczesna interwencja w celu wsparcia rozwoju i ustanowienia planu
wsparcia edukacyjnego,

wszystkie inne nieprawidtowosci — zaleca sie wdrozenie indywidualnego leczenia
specjalistycznego dopdki stan dziecka wyraznie sie nie ustabilizuje - badanie
prawdopodobnie bedzie musiato by¢ powtdrzone, aby sprawdzi¢ czy wystepujg inne
zmiany;  wysokie  prawdopodobiedstwo  koniecznosci  wykonania  operacji
neurochirurgicznych; ryzyko rozwoju czerniaka musi byé monitorowane.



Czerniak
. Najwazniejsza informacja — czerniak u oséb z CMN wystepuje rzadko.

. Druga najwazniejsza informacja — jesli obserwujesz niepokojgce zmiany lub podejrzewasz, ze
mozesz mieé czerniaka, powinienes zgtosié sie na wizyte kontrolna.

Najnowsze publikacje, ktére odnoszg sie do wielu innych Zzrédet dotyczacych powigzania czerniaka
z CMN dostepne s3 tutaj®. Czerniak jest nowotworem melanocytéw — komdrek skdéry wytwarzajacych
pigment, ktore tworzg znamiona. Kiedy$ uwazano, ze czerniak czesto wystepuje u oséb ze znamionami,
jednak dzi$ wiadomo, ze wystepowanie czerniaka u tych osoéb jest rzadkie — wystepuje on u okoto 1-
2% wszystkich oséb urodzonych z CMN (o dowolnym rozmiarze). Ryzyko wzrasta u osdb z bardzo
duzymi lub licznymi znamionami, a zwtaszcza u oséb, u ktérych wystepujg (rzadkie) ztozone zmiany
neurologiczne w médzgu, widoczne przy badaniu rezonansem magnetycznym — u tych oséb ryzyko
wynosi okoto 10%, przy czym najwieksze ryzyko rozwoju czerniaka wystepuje w dziecirstwie?.
Analizujgc powyzsze ryzyko nalezy pamietaé, ze u kazdego wystepuje ok. 50% ryzyko rozwoju jakiegos
rodzaju nowotworu w pewnym momencie zycia.

Gdzie moze rozwinac sie czerniak i jak wyglada?

Czerniak u dzieci z CMN moze wystgpi¢ w dowolnym miejscu, nie tylko w obrebie znamienia.
W dzieciinstwie najczesciej wystepuje w mdzgu lub kregostupie, moze wystepowaé z uporczywymi
bolami gtowy, nudnosciami/wymiotami lub zaburzeniami widzenia, zaburzeniami réwnowagi lub
atakami®. Moze réwniez pojawic sie na skorze jako guz lub inna zmiana w obrebie znamienia, na innym
obszarze skéry lub w weztach chtonnych (ktére wystepujg w catym ciele) lub bardzo rzadko w innych
miejscach. Niestety, najczesciej zdarza sie, ze w przypadku czerniaka ztosliwego u osoby z CMN jest on
agresywny i trudny do leczenia. Zalecane jest aby kazdy szybko zmieniajacy sie obszar CMN, ktéry nie
zacznie ponownie znika¢ w ciggu kilku tygodni zostat zbadany przez lekarza. Nalezy pamietac jednak,
Ze guzki pojawiajq sie w lub na znamionach dos¢ czesto, czasami w odpowiedzi na drobne urazy lub
infekcje skéry, a zdecydowana wiekszos¢ jest catkowicie nieszkodliwa. Zalecane jest rowniez, aby
dzieci, u ktérych rozwinety sie nowe problemy neurologiczne, takie jak nawracajgce bodle gtowy,
zaburzenia widzenia, ataki lub zmiany rozwojowe, odbyty konsultacje lekarska.

Jak rozpozna¢ czerniaka?

Pewne rozpoznanie czerniaka moze by¢ wykonane tylko poprzez biopsje (pobranie prébki), zaréwno
skéry, jak i mdzgu/kregostupa, w zaleznosci od tego, gdzie podejrzewa sie czerniaka. Biopsja zostanie
zbadana przez ekspertow pod mikroskopem; najlepiej, gdyby zostata wykonana réwniez préba
genetyczna tzw. zmiany liczby kopii (zmiany liczby chromosomoéw w prébce). W przypadku rozpoznania
czerniaka mozna przebadac te samg probke pod katem zmian gendw NRAS i BRAF, co moze pomdc
w bezposrednim leczeniu.

Dalsze badania, za pomocg ktdrych rozpoznaje sie czerniaka, mogg obejmowac inne rodzaje
obrazowania, badania rentgenowskie, badania krwi i biopsje (probki).



Leczenie czerniaka

Odkad zostaty odkryte zmiany genetyczne zwigzane z CMN (patrz sekcja ,,Co jest przyczyng CMN?” na
stronie internetowej), wystepowanie czerniaka u 0séb ze znamionami zostato zrozumiane lepiej. Dzieje
sie tak, poniewaz zmiany gendéw powodujgce znamiona sg rowniez zaangazowane w rozwadj czerniaka
w populacji ogélnej. Odkrycia te pomagajg lekarzom lepiej prowadzi¢ leczenie czerniaka zwigzanego
z CMN. Leczenie czerniaka u osoby z CMN jest trudne, jednak caty czas opracowywane sg nowe metody
leczenia czerniaka, ktére mogg by¢ pomocne w przysztosci. Dobdr leczenia zalezy od wieku pacjenta,
lokalizacji czerniaka (skdra, mozg/kregostup, wezet chtonny), genetyki znamienia i czerniaka (NRAS,
BRAF lub inne zmiany) oraz tego, czy pojawity sie przerzuty. Nowe metody leczenia obejmujg inhibitory
MEK dla czerniaka NRAS-CMN i inhibitory BRAF dla BRAF-CMN, ale liczba pacjentéw do tej pory jest
niewielka; istnieje potrzeba zgromadzenia dodatkowych danych w tej dziedzinie.
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OCHRONA PRZED StONCEM

Dzieci urodzone z CMN mogg i powinny cieszy¢ sie normalnym zyciem. Powinny mie¢ dobrg ochrone
przed storicem — taka samg, jaka jest zalecana wszystkim dzieciom. W szczegdlnosci wazne jest, aby
dzieci urodzone ze znamionami nie doznawaty poparzen stonecznych.

o Zgodnie z ogdlng zasad3a: unikanie storica w potfaczeniu z odpowiednim ubiorem, ktdry chroni
przed promieniowaniem stonecznym, sg znacznie wazniejsze niz krem przeciwstoneczny.

o Unikanie stonca: w miare mozliwosci, w najgoretszych porach dnia oraz w najgoretszych
miesigcach roku, dzieci nie powinny przebywa¢ na otwartym storicu (powinny przebywac
w cieniu). Najgoretsze godziny w ciggu dnia to 10:00-16:00, a miesigce w roku to kwiecien—
pazdziernik. Nie oznacza to, ze dzieci nie powinny wychodzi¢ w tym czasie na zewnatrz. Oznacza
to po prostu, ze w miare mozliwosci powinny pozostawaé w cieniu i nosi¢ odpowiednie ubranie.
Poza wskazanymi porami zazwyczaj nie ma potrzeby ochrony przed storicem w Polsce.

. Odpowiedni ubidr: idealng ochrong przed storicem sg kapelusze z rondem, ktdre zakrywajag uszy,
tyt szyi i twarz, a takze bluzki z dtugim rekawem i dtuzsze szorty/spddnica.

. Krem przeciwstoneczny nie zastepuje unikania storica i odpowiedniego stroju: krem powinien
by¢ stosowany jako dodatkowa ochrona w miejscach, ktdre nie sg zakryte przez ubranie, jesli
dziecko przebywa na otwartym storicu. Najlepsze kremy przeciwstoneczne zawierajg powtoke
barierowg obijajacg, taka jak dwutlenek tytanu; zalecane jest wybieranie kremoéw, ktére majg



wysoki wspdtczynnik ochrony (SPF), najlepiej 25 lub wiecej, oraz wysokg ochrone przed
promieniowaniem UVA (4 lub 5 gwiazdek, zwykle z tytu butelki). Krem przeciwstoneczny nalezy
nakfada¢ co ok. 2 godziny, a czesciej podczas ptywania lub pocenia sie.

Inne istotne uwagi:

Ekspozycja na promieniowanie UV jest zwiekszona przez znajdujacy sie w poblizu zbiornik wodny
lub $nieg, dlatego nalezy zachowad szczegblng ostrozno$é podczas ptywania na zewnatrz lub
jazdy na nartach.

Stonice jest bardziej szkodliwe na wiekszych wysokosciach.

Storice pozostaje prawie tak samo szkodliwe, gdy jest pochmurno, wiec nawet w pochmurny
dzien, dziecko powinno nosi¢ odpowiednie ubranie, takie jak kapelusz w najgoretszych porach
roku.

Cien zapewnia mniejszg ochrone w poblizu wody lub $niegu oraz gdy jest pochmurno.

Zwiekszone ryzyko nowotworu skéry u dzieci urodzonych ze znamionami z duzym
prawdopodobienstwem dotyczy catego ciata, a nie tylko znamion.

CZY CMN MOZE BYC LECZONE CHIRURGICZNIE?

Decyzja o operacji powinna by¢ podejmowana indywidualnie. Bardzo wiele zalezy od tego, czy
chirurdzy plastyczni uwazajg, ze operacja poprawi wyglad. W przypadku bardzo duzych znamion,
operacja czesto nie jest mozliwa. W innych przypadkach nalezy wzig¢ pod uwage, ze:

1.

wiele znamion do pewnego stopnia rozjasnia sie samoistnie z czasem. Mozna to monitorowac
wykonujac cyklicznie zdjecia,

nie wykazano, aby operacja zmniejszata ryzyko wystgpienia czerniaka u dziecka,

wczesnhe operacje nie sg korzystne. Nie wykonuje sie rutynowych operacji przed ukoriczeniem
1 roku zycia,

umiejscowienie znamienia jest bardzo waine — na przyktad dziecko moze uzyska¢ wiecej
korzysci, jesli zostanie usuniete znamie z twarzy, w poréwnaniu z usunieciem pojedynczego CMN
znajdujacego sie na skdrze gtowy,

wielko$¢ znamienia jest bardzo wazna — stwierdzono, ze dzieci z wiekszymi znamionami byty
mniej zadowolone z wyniku kosmetycznego po operacji niz dzieci z matymi zmianami, ktore
mozna byto usungé catkowicie,

liczba znamion jest wazna, w szczegdlnosci jesli u dziecka wystepuje tendencja do tworzenia sie
wielu nowych, poniewaz moze to zmniejszy¢ korzysci z usuniecia niektérych z nich,

jesli chcesz, aby dziecko wzieto udziat w podjeciu decyzji o operacji, warto o niej zdecydowag,
gdy bedzie starsze,

mozliwosci i metody operacji zalezg od indywidualnego przypadku.
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Jesli znamie moze zostad usuniete, na przyktad poprzez wyciecie lub seryjne wyciecie (wiecej niz jedna
operacja, wzglednie nieskomplikowana), korzysci kosmetyczne mogg przewazy¢ niewielkie ryzyko
zwigzane z takg operacja. Jesli jednak znamie znajduje sie w trudnym do usuniecia miejscu lub jesli jest
zbyt duze, aby mozna byto je usunac¢ catkowicie, woweczas sytuacja ulega zmianie. Bardzo wazne jest,
aby w tych przypadkach poswieci¢ troche czasu na podjecie decyzji o operacji, zwtaszcza aby sprawdzic,
Czy znamie z czasem sie nie rozjasni.

CO MOZEMY ZROBIC Z OWLOSIENIEM?

Owtosienie powinno by¢ usuwane, gdy powoduje problemy (np. utrudnienie czyszczenia powierzchni)
oraz gdy wptywa na poczucie komfortu dziecka lub rodzicow. Do usuwania owtosienia najlepsza jest
golarka elektryczna, a obciecie wtosow na krétko (nie catkowite golenie), czesto pozwala unikngc
probleméw ze swedzeniem przy odrastaniu. Nie nalezy stosowac kremow do depilacji itp., poniewaz
moga one podrazniad skoére.

Golenie nie wptywa nailo$¢ lub grubosc¢ rosnacych wtoséw. Odrastanie wtosdw po goleniu jest na ogdt
powolne, a nowe wtosy majg doktadnie taki sam wyglad jak te przed usunieciem. Wiekszos¢ rodzicow
uwaza, ze nie trzeba goli¢ znamion czesciej niz raz na kilka tygodni, aby utrzymac zadowalajgcy wyglad.
Depilacja laserowa jest mozliwa, ale musi by¢ przeprowadzana regularnie przez stosunkowo dtugi
okres czasu i wymaga znieczulenia ogdlnego u dzieci w wieku nastoletnim. Elektroliza jest powolna
i bolesna, dlatego nie nadaje sie do usuwania owtosienia z duzych obszaréw.

ZAGADNIENIA PSYCHOSOCJALNE

Dzieci, ktére dorastajg z widocznym ogromnym lub wieloma znamionami, mogg mie¢ problemy natury
psychologicznej zwigzane z ich odmienng skdra, szczegdlnie w okresie nastoletnim. Jest to jednak
sprawa bardzo indywidualna i rézni sie w zaleznosci od osobowosci dziecka i wsparcia ze strony rodziny
i przyjaciét. W wielu przypadkach, gdy dziecko otrzymuje odpowiednie wsparcie ze strony przyjaciot
i rodziny bywa bardzo pewne siebie, jak pokazuje wystawa zorganizowana w Londynie w marcu 2019
(pt. ,,how do you C Me Now?”). Przeprowadzono badania na temat tego, czy i jak wptyneta ona na
postrzeganie CMN przez innych ludzi — dane te bedg wkroétce dostepne.

Bytoby idealnie, gdyby istniata mozliwo$é zagwarantowania wszystkim dzieciom odpowiedniej pomocy
psychologicznej w dziecinstwie, a takze grupy wsparcia (aktualna lista grup wsparcia znajduje sie na
stronie www.naevusinternational.com). Dlatego Naevus International aktywnie wspomaga tworzenie
nowych grup wsparcia w kolejnych krajach na catym swiecie. Réwniez inne organizacje mogg by¢
bardzo pomocne w radzeniu sobie z widocznymi réznicami - na przyktad Changing Faces jest specjalng
grupa wsparcia oferujgcg informacje dla oséb z wszelkimi zmianami znajdujgcymi sie w obrebie twarzy

(www.changingfaces.org.uk).
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