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Behandling og handtering af kongenitte

melanocytare naevi
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Kongenitte melanocytaere naevi (CMN) er medfadte,
benigne ansamlinger af naevomelanocytare celler, som
skgnnes at forekomme hos 2,6% af nyfgdte kaukasider

[+]

T [1]. Naevusceller deriverer fra neuralrgrets stamceller

PRAKSIS og vandrer under embryogenesen ud i huden; forekom-

sten af naevusceller langs kar og nerver, sékaldt angio-
tropisme, som udtryk for vandring langs disse struktu-
rer er karakteristisk for CMN. Ztiologien er endnu
ukendt, men der er mistanke om sarlige mutationer.
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CMN kan veare kosmetisk skeemmende, og der er poten-
tiel risiko for malign transformation. Traditionelt klas-
sificeres CMN efter stgrrelse, hvilket er relevant, fordi
malignitetsrisikoen er associeret med stgrrelsen af leesi-
onen. I det mest benyttede klassifikationssystem indde-
ler man efter den forventede diameter i voksenalderen
ihhv. smé (< 1,5 cm), mellemstore (1,5 cm-20 ¢cm) og
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store naevi (gigantiske kongenitte melanocytere naevi
Ugeskr Laeger (GCMN)) (> 20 cm) [2]. Det er beregnet, at et CMN p&
2016;178:V04160243 12 cm (pd hovedet) og 7 cm (pé kroppen) i speedbarne-

alderen vil veere 20 cm i voksenalderen [3]. I litteratu-
ren anvendes der forskellige klassifikationssystemer,
hvilket vanskeliggor sammenligning af studier.

CMN Kkan veere stigmatiserende for patienten og pa-
virke den psykosociale trivsel i negativ retning, hvilket
kan medfgre et steerkt behandlingsbehov. Et hollandsk
studie med 29 patienter viste, at 30% havde adfaerds-
massige og 26% emotionelle problemer, mens 69% af
mgdrene fandt det frygteligt at have et barn med
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» Kongenitte melanocytaere naevi » Spaedbgrn med store CMN bar tilknyt-

(CMN) forekommer hos ca. 2,6% kau-
kasider, og behandlingsmodaliteterne
varierer fra curettage hos det spaede
barn til laserbehandling eller kirurgisk
excision i alle aldre.

CMN kan blegne spontant, og maligni-
tetsrisikoen er formentlig mindre end
tidligere antaget. Bade curettage, la-
serbehandling og excision kan anven-
des til behandling, men ingen metode
er optimal, og der forekommer hyppigt
bivirkninger.

tes en plastikkirurgisk og/eller derma-
tologisk afdeling for kontrol af CMN.
Der er ingen tvingende behandlings-
indikation - hverken for sma eller
store CMN, men der skal behandles
ved mistanke om malignitetsudvik-
ling. Man kan overveje behandling af
kosmetiske arsager, men ingen af de
nuvaerende behandlingsformer er
uden bivirkninger, og evidensniveauet
for de forskellige behandlinger er

lavt.

GCMN [4]. I et svensk studie med alle stgrrelser af
CMN fandt man, at 8% af 192 patienter mente, at deres
CMN eller ar efter fjernelse af CMN reducerede aktivi-
teter og medfgrte social utilpashed [5].

CMN kan transformere malignt, og risikoen stiger
med stgrrelsen af naevus, men det er vanskeligt at give
et samlet estimat [6]. I det mest omfattende arbejde pa
omrédet har man sammenlignet 35 studier. Her fandt
man, at der udvikledes melanom hos 1-31%. Den sam-
lede risiko i de prospektive studier for GCMN var 2-5%
med en opfglgningsperiode pa 4,5-7,3 ar [7]. 1 et syste-
matisk review fra 2006, hvor man medtog studier med
= 20 patienter, fandt man en melanomrisiko pa 0,05-
10,7%; samlet set 0,7%.

Blandt de 46 melanomtilfaelde hos 6.571 patienter
var gennemsnitsalderen ved diagnose 15,5 ar (medi-
analder: syv ar) [6].

Det overvejes, om tidlig behandling kan reducere
risikoen for senere malign transformation, idet man
skgnner derved at mindske antallet af celler i naevus,
men dette er ikke afklaret. I et britisk arbejde fra 2008
dokumenteredes det, at mange CMN med &rene spon-
tant afbleges, hvorfor man i dette studie anbefaler, at
man tidligst behandler efter det forste leveér [8].

Kutant keempenaevus og leptomeningeal affektion
kan ses samtidigt, sékaldt neurokutan melanocytose
(NCM), som kan give udviklingsmeessige forstyrrelser
og transformere malignt. Risikoen er stgrst ved lokali-
sation af CMN pé& hhv. hoved, hals og ryg samt ved fore-
komst af > 20 sattelitnaevi i tredrsalderen [9]. Inciden-
sen af NCM blandt patienter med GCMN er angivet til
at vaere 2,5-45%, men estimatet er usikkert [2]. Dia-
gnosen stilles ved MR-skanning, som anbefales til bgrn
med neurologiske symptomer samt alle med medfgdte
sattelitnaevi. Disse patienter, samt patienter hvor
CMN forventes at vaere > 20 cm i voksenalderen, bgr
ogsd fplges med regelmaessig neuropaediatrisk vurde-
ring [10].

BEHANDLINGSMULIGHEDER

Overordnet findes der tre behandlingsmuligheder: be-
handling i dermatologisk regi med laser, behandling i
kirurgisk regi med curettage eller excision. Her gen-
nemgas principper, evidens samt fordele og ulemper
ved de forskellige behandlinger.




Laserbehandling

Laserlys karakteriseres ved at veere energirigt, mono-
kromatisk, kohaerent og kollimeret. Laser-hud-interak-
tionen er en selektiv energiafsettelse til melaninhol-
dige strukturer, og der kan med korrekt bglge- og
pulsleengde opnas selektiv fototermolyse, som er den
mest selektive form for vaevsdestruktion med minimal
pavirkning af de omkringliggende hudstrukturer. Pig-
mentspecifikke lasere inkluderer quality-switched la-
sere, som opererer med melaninabsorberende bglge-
leengder pa hhv. 694 nm for rubinlaser, 755 nm for
alexandritlaser og 1064 nm for neodymium-yttrium-
aluminum-garnet (bedre kendt under betegnelsen
Nd:YAG)-laser. Trods selektiv destruktion ses mang-
lende effekt pé de dybtliggende pigmentceller, og der
kan ses bivirkninger i form af speettet, ujeevn pigmente-
ring samt arveevsdannelse [11].

Der findes 12 studier (hver iseer med = 10 patien-
ter), hvor man har benyttet sig af laserbehandling; heraf
ingen kontrollerede studier. Ni studier er caseserier p
evidensniveau IV [12], og to studier er retrospektive stu-
dier pa evidensniveau III [12]. De fleste patienter er asi-
atere, hvorfor resultaterne har begraenset relevans for
kaukasider. Opfglgningstiderne er korte, typisk ca. 6
mdr., i enkelte studier har man 1-2 ars opfglgning, mens
man i ét studie har otte ars opfelgning [13]; i dette stu-
die med CMN i alle stgrrelser fandt man tilfredshed hos
45 patienter (87%), mens syv patienter (13%) var util-
fredse med resultaterne [13]. Komplikationerne var hy-
pertrofisk arveev (9%), hyperpigmentering (2%), mang-
lende virkning (9%), recidiv af CMN (9%) og delvist
recidiv (4%) [13]. I andre studier har man fundet en
stgrre andel med recidiv, delvist recidiv eller repigmen-
tering p& hhv. 46%, 80% og 100% [14-16].

Laserbehandling af CMN bruges i Danmark kun i f3,
udvalgte tilfeelde (Figur 1), da effekten oftest er be-
granset og temporeer, og der er stor recidivrisiko over
tid. Ydermere er det uvist, om laserens termiske pavirk-
ning kan inducere malignitet, eller om en laserinduce-
ret eendret hudstruktur kan kamuflere malignitet, sa
korrekt diagnose forsinkes [17]. Behandlingen bgr der-
for udelukkende foretages af specialleeger i dermato-
logi med indgéende kendskab til dermatologisk laser-
behandling. Hyppig repigmentering kan betyde, at
resultatet ikke st&r mal med indsatsen.

Kirurgiske behandlingsmuligheder

De to kirurgiske behandlinger er curettage og excision.
Curettage anvendes hos spadbgrn, mens excision kan
foretages hele livet. Ved begge metoder er det relevant
at sende det fjernede veev til histologisk undersggelse.

Curettage
Curettage er brug af curette til afskrab af huden og be-
nyttes hos fa uger gamle speedbgrn. Séret heler i Ipbet

u FIGUR 1

En niarig pige med
en kongenit mela-
nocytaert naevus
pa naseryggen.

A. Naevus far
behandling.

B. Naevus efter
flere behandlinger
med quality-
switched-yttrium-
aluminum-garnet-
laser, 1.064 nm.
Naevus er afbleget
og har en hvid halo
efter lokalanaestesi
med vasokonstrik-
tor.

g FIGUR 2

Curettage af kongenit melanocytaert naevus (CMN) pa hgjre kind
hos en to uger gammel dreng. A. Praeoperativt. B. Peroperativt.
C. Fire mdr. postoperativt med fin opheling og afblegning. D. To ar
postoperativt med delvis repigmentering af CMN.

af 1-2 uger (Figur 2). Curettage er en relativt utrauma-
tisk procedure og kan foretages i ét stadie. Behandlin-
gen kan, ud over farvereduktion, vaere velegnet til re-
ducering af ruhed og beharing, hvilket faciliterer
fremtidig kontrol [18].

I tre studier (hver med = 10 patienter) har man be-
nyttet curettage; heraf ingen kontrollerede studier. Der
var en caseserie pé evidensniveau IV og to retrospek-
tive studier pa evidensniveau III [18-20]. Studierne
havde en opfglgningstid pé op til 30 ar, og nogle resul-
tater var gode, men der sds stor risiko for repigmente-
ring, hvilket dog ikke er kvantificeret [18-20]. I et
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dansk studie med 16 patienter, som havde féet foreta-
get curettage og gennemsnitligt 11 &rs opfelgning sas
ingen malign transformation [18]. Der foreligger to an-
dre tilsvarende studier, og i det ene blev der fundet et
malignt melanom blandt 12 patienter efter gennem-
snitligt 10,5 ars opfplgning [19]; i det andet sés ingen
malign transformation blandt 16 patienter og gennem-
snitligt 5,6 ars opfelgning [20]. I ingen af studierne op-
gjorde man kosmetiske resultater eller ssmmenlignede
patienter, som ikke havde faet behandling, med patien-
ter, som havde féet foretaget curettage.

Sérinfektion i ophelingsfasen medferer risiko for
fuldhudstab og skeemmende ar. Behandlingen udfgres
under generel anestesi med deraf felgende risiko for
anestesikomplikationer. Et stort australsk kohortestu-
die viste, at tidrige born, som var blevet udsat for fuld
anastesi inden firedrsalderen, havde signifikant forrin-
get sprog og kognition i forhold til jevnaldrende [21].

g FIGUR 3

En 17-arig kvinde med en kongenit melanocytaer naevus pa venstre crus. A.Naevus for
excision. B.To ar efter operation med excision og daekning af defekten med fuldhud, som
blev hastet i lyskeregionerne.

m FIGUR 4

Fjernelse af gigantisk
kongenit melanocytisk
naevus hos en ni ar
gammel dreng efter
forudgaende ekspan-
sion af huden over otte
uger. A.Preeopera-
tivt. B. Efter fuld eks-
pansion, umiddelbart
for fjernelse af nae-
vus. C.Ved operatio-
nens afslutning. D. Tre
ar postoperativt.

c = i

Excision

Excision er kirurgisk fjernelse. Mindre naevi kan excide-
res, og saret lukkes direkte. Nogle storre naevi fjernes
ved sékaldt serieexcision, hvor man fjerner sé stor en
del af naevus, som stramning i hudomradet tillader, og
lukker séret. Man opererer igen efter 6-12 méneder, nér
veevet har givet sig; i reglen foretages der i alt 2-4 opera-
tioner. Ved excision af stprre naevi i én seance ma hud-
defekten lukkes med en lapplastik eller hudtransplantat
(Figur 3). Herved kommer der ekstra ar, og ved hud-
transplantation ses der arkontraktur og niveauforskel til
det omgivende vaev. Man kan forberede excisionen ved i
omradet omkring naevus at implantere en eller flere
vaevsekspandere, som i ugerne efter lgbende péfyldes
saltvand, sd huden udvides successivt. Efter 1-3 mane-
der excideres naevus, ekspanderen fjernes, og séaret luk-
kes med den udvidede hud (Figur 4) [22].

Der findes otte studier (hver med = 10 patienter),
hvor man har benyttet excision til CMN-behandling;
heraf et serieexcisionsstudie pé evidensniveau IV [23],
fem retrospektive studier [24-28] og en tversnitsunder-
sogelse pé evidensniveau III [29] samt et prospektivt
kohortestudie pé evidensniveau II [8]. I fire studier har
man ikke angivet nogen opfglgningsperiode; det pro-
spektive kohortestudie havde en gennemsnitlig opfalg-
ningstid pd 9,1 ar [8], mens tveersnitsunderspgelsen
med 17 patienter havde en opfglgningstid pa 8,7 ar
[29]. Komplikationer i de to sidstnaevnte er beskadigelse
af motoriske nervegrene ved lokalisation i ansigtet samt
dyspigmentering [8, 29]. Et retrospektivt studie med 12
patienter, 37 veevsekspansioner og uden angivet opfolg-
ningstid viste, at 58% var meget tilfredse, 32% var mo-
derat tilfredse, mens 8% kun var lidt tilfredse med resul-
taterne. Studiet viste komplika-tioner i form af infektion
hos 8%, mekaniske fejl med ekspanderen hos 8%, serom
hos 5,4%, sarruptur hos 5,4%, heematom hos 2,7% og
cikatriceruptur hos 2,7% [27]. De gvrige studier viste
tidlige komplikationer som ekspanderproblemer og
transplantattab, mens senkomplikationer var ektropion,
dyspigmentering og arkontraktur [24, 25].

Der er komplikationer ved vavsekspansion og exci-
sion samt i forbindelse med anastesi, hvis barnet be-
handles tidligt. Nogle studier viser, at excision kan ned-
saette malignitetsrisikoen, hvis der excideres dybt, men
der er ingen garanti for, at alle melanocytter medtages
[301, hvorfor der altid efterfolgende bgr vaere fokus pé
malignitetstegn.

HANDTERING AF KONGENITTE

MELANOCYTZARE NAEVI

Det er vanskeligt at give konkrete, generelle anbefalin-
ger, fordi patientgruppen er seerdeles heterogen, og
fordi der i dag ikke findes en enkeltstdende behand-
lingsmodalitet, som bidrager med en effektiv, sikker og
kosmetisk tilfredsstillende fjernelse af CMN. Der er lavt




evidensniveau for de forskellige eksisterende behand-
linger, recidivtilbgjeligheden er udtalt ved béde laser-
og curettage-behandling, og excision efterlader ar og
kan veere seerdeles kompliceret. Mange CMN bliver al-
drig behandlet, og der er enighed om, at der ikke fore-
ligger en tvingende behandlingsindikation; ej heller for
GCMN. Hver enkelt patient vurderes individuelt, og der
informeres om behandlingsmuligheder, resultater og
risici samt behov for livslang opfglgning for at diagno-
sticere eventuel malignitet sa tidligt som muligt. I plan-
leegningen af héndteringen af CMN skal der tages hen-
syn til, at CMN kan afblege spontant. Bioptering er
indiceret ved mistanke om malignitet.

CMN behandles primeert for at forbedre patientens
udseende. Alle personer med store CMN (> 20 cm i
voksenalder) bgr fplges med jeevnlig kontrol 1-2 gange
arligt ved dermatolog/plastikkirurg med anvendelse af
fotos til kontrol. Desuden bgr alle patienter opleeres i
omhyggelig selvundersggelse med fokus pd endring i
naevus, herunder farve, stgrrelse, eendring i form, sar-
dannelse og klge. Enhver mistanke om malignitet bgr
fore til hurtig specialistvurdering. Ved darlig selvkon-
trol ber patienter med CMN fglges hos en specialist.

Familier med spaedbgrn med store og/eller skeem-
mende CMN bgr tilbydes henvisning til vurdering og
rédgivning pé en plastikkirurgisk/dermatologisk afde-
ling. Her planlaegges i feellesskab med foraldrene hand-
tering af naevus og eventuelt behandlingsniveau samt
fremtidig opfglgning.

Vi opfordrer til, at patienter med problematiske
CMN fremover diskuteres ved tveerfaglige konferencer
med deltagelse af bide plastikkirurger og dermatolo-
ger. Herved sikres deling af erfaringer og viden, og be-
handlingsmodaliteter kan maske supplere hinanden.

Patienter med CMN pé en estimeret diameter = 20
cm i voksenalderen opfordres til at lade sig registrere i
den verdensomspandende Nevus Outreach-database
pd www.nevus.org. Herved gges forskningsmuligheder
og viden om denne tilstand.
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Treatment and management of congenital
melanocytic naevi
Ugeskr Leeger 2016;178:V04160243

Congenital melanocytic naevi (CMN) appear in approximately
2.6% of Caucasians. There is a major demand for treatment
but no vital indication. Laser therapy, curettage and excision
are available treatment modalities, but there is no ideal
treatment with documented long-term effect and without
side effects, and the level of evidence for the treatment
options is generally low. The risk of malignancy has probably
been overestimated, and furthermore new research shows
that untreated CMN often show spontaneous lightening. We

review the literature for pros and cons of different
treatments.
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