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SOUHRN

Autofi popisuji ptipad 38letého muze sledovaného po odstranéni dysplastickych név(, u néhoz byl v okcipitalni ob-
lasti excidovan névus s tmavym ostrovem. Histologicky se jednalo o kombinovany smiseny melanocytarni névus
a pigmentovany epiteloidni melanocytom, ktery ma potencial zakladat uzlinové metastazy, ale jehoz klinicky priibéh
je indolentni. Nasledovala reexcize s dodate¢nym lemem a ultrazvukové vysetieni spadovych uzlin s negativnim vy-
sledkem. Predkladan je kratky prehled soucasnych poznatk.
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SUMMARY
Combined Naevus with Pigmented Epithelioid Melanocytoma. Case Report

The authors describe the case of a 38-year-old otherwise healthy male, followed after dysplastic naevi removal, who
underwent an excision of a naevus with dark island in occipital region. Histologic examination showed combined
compound melanocytic naevus and pigmented epithelioid melanocytoma, which has metastatic potential, but its
clinical course is indolent. Subsequently a re-excision with additional margins and regional lymph nodes ultrasono-
graphy was performed, both with negative results. A brief review of current knowledge is presented.
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uvoD

Pfi preventivnich vysetfenich pigmentovych névl
i v pravidelné dispenzarni péci je nutno vysetfovat
cely kozni povrch pacienta véetné plosek nohou, koz-
nich zahybl, oblasti pod spodnim pradlem a vlasové
¢asti hlavy. Nalez névu s barevné odliSnym ostrovem
by mél vzdy upoutat pozornost vysetiujiciho Iékare.
Vzacné se vyskytujici pigmentovany epiteloidni me-
lanocytom je koznim tumorem zvlasté mladsich pa-
cientd, jeho biologické chovani neni dosud zcela pres-
né objasnéno.

KLINICKY PRIiPAD

Obr. 1. Dermatoskopicky obraz
Svétle hnéda symetrickd Iéze s dlazdicim podobnymi tma-

Pacientem je 38lety zdravy muz. Je dispenzarizovan

v dermatologické ambulanci po excizich dysplastickych
melanocytarnich névi. V rodiné se vyskytl povrchové
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vsimi okrsky a excentrickym Sedocernym bezstrukturnim
ostrovem.
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se Sifici melanom u matky pacienta. Pfi pravidelné kon-
trole v zafi 2020 byla pozorovana svétle hnéda makula
s Cernou teckou nachazejici se v capillitiu okcipitalné
vpravo, o které pacient nevédél. Dermatoskopicky byla
patrna léze velikosti 3,5 mm symetrického trojuhelni-
kového tvaru svétle hnédé barvy s neostfe ohraniceny-
mi diskrétnimi, dlazdicim podobnymi tmavsimi okrsky
a excentricky umisténym Sedocernym bezstrukturnim
ostrovem v jednom cipu (obr. 1). Spadové uzliny neby-
ly palpacné zvétseny. Po provedeni totdlni excize na
dermatochirurgickém salku nasledovalo histologické
vysetieni.

HISTOLOGICKY NALEZ

V jedné laterdIni strané smiseného névoceluldr-
niho névu je okrsek o priméru 1 mm, ktery je cy-
tologicky i architektonicky odlisny. Tvofi jej nepfilis
cetné ovalné az vietenité, silné pigmentované me-
lanocyty provazené cetnymi melanofagy. Junk¢-
ni slozka nad timto usekem ma znaky standardni
junkeni slozky névové. Zanétlivé infiltraty, mitézy
melanocytl ani jejich pagetoidni Sifeni nejsou pa-
trné (obr. 2, 3).

Obr. 2. Histopatologicky obraz (HE, 40x)
V pravém okraji smiSeného melanocytarniho névu je v koriu
okrsek silné pigmentovanych bunék.

Obr. 3. Histopatologicky obraz (HE, 100x)
Pigmentované buriky predstavuji objemnéjsi melanofagy,
stihlé melanocyty dendritické a epiteloidni.
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Zavér histologického vysetteni: smiseny névocelular-
ni névus kombinovany s fenotypicky odlisnou dermal-
ni komponentou stojici nejblize pigmentovanému epi-
teloidnimu melanocytomu. Tato druhd komponenta
nevykazuje znamky malignity, v kontextu s literaturou
je vsak nutno ji pfisoudit nejisté biologické vlastnosti,
v daném piipadé nejspise v benigni ¢asti spektra. Tato
komponenta koreluje s Sedocernym ostrovem. Jeji ver-
tikalni rozmér je 0,7 mm, léze nezasahuje do krajl ani
spodiny excize, minimalni nepostizeny okraj v lateralni
strané je 2 mm, na spodiné 3 mm.

PRUBEH

Po obdrzeni histologického nélezu byla provedena
reexcize s lemem 5 mm. Ultrazvukové vysetieni lymfa-
tickych uzlin krku a 3ije bylo bez nalezu patologickych
zmén. Pacient z(stava nadale v dispenzarni pédi, pfi
kontrole po 4 mésicich nebyly shledany znamky reci-
divy tumoru.

DISKUSE

Pigmentovany epiteloidni melanocytom (PEM) je
vzacny kozni melanocytarni tumor s tendenci k tvorbé
uzlinovych metastaz a indolentnim klinickym prabé-
hem. Termin PEM zavedl v roce 2004 Zembowicz, za-
hrnuje dfive pouzivany nazev epiteloidni modry névus
(sporadicky nebo jako soucast Carneyho komplexu)
a melanom zvifteciho typu (animal-type) [9]. PEM se
muze vyskytnout v kazdém véku a jakékoliv téIni kra-
jiné. Nejcastéji postihuje mladé dospélé (primérny vék
24-27 let). Vyskytuje se u obou pohlavi a v rliznych et-
nickych skupinach [1, 9].

Klinicky se nachazi pomalu rostouci tmavé pigmen-
tovana makula, papula ¢ nodulus s modravym na-
dechem, nékdy s ulceraci na povrchu [1, 4, 5, 9. PEM
mUze vznikat de novo jako solitarni Iéze nebo v kon-
genitélnich ¢i ziskanych névoceluldrnich névech [7].
V tom pfipadé jde o kombinované névy, synonymum
névy s fenotypickou heterogenitou. Tyto névy se za-
mérenim na podskupinu klondlnich névi byly derma-
toskopicky a histologicky podrobné popsany v praci
Pock et al. v roce 2015 [6]. Jedna se o névy s urcitou
¢asti cytologicky odlisnych melanocytll v rGzném
architektonickém uspofadani - v centru, excentricky
nebo v celé sifi névu, v jeho horni nebo dolni polovi-
né, s velkou variabilitou v klinickém, dermatoskopic-
kém i histologickém obraze. Cytologické znaky sekun-
darni komponenty umoziuji rozdéleni projevli na
kombinace névocelularniho névu s hluboko penetru-
jicim névem, modrym névem, névem Spitzové nebo
melanocytomem.

Pfi genetickém vysetfeni se nalézad rlzny pocet
a charakter mutaci v jednotlivych ¢astech léze. DU-
sledkem sekundarnich genetickych mutaci melano-
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cytarnich bunék v preexistujicim névu je subklonalni
rdst [8].

V dermatoskopickém obraze (prvni popis 2015
Moscarella et al.) se PEM vyznacuje homogenni mod-
rou pigmentaci, kterd mize byt kombinovana s cer-
nou, hnédou a bilou barvou, pfipadné v polarizovaném
svétle lesklymi bélavymi prouzky (crystalline structu-
res). Specificky dermatoskopicky znak nebyl doposud
nalezen [4]. Jeden pfipad byl popsan v oblasti nehtu
palce ruky pod obrazem modrého nodulu a longitudi-
nalni melanonychie, dermatoskopicky vyjadrené jako
modrocerné pruhy a cerné tecky [5]. Byl publikovan
také pripad stopkatého PEM v okcipitalni oblasti 12le-
tého chlapce, dermatoskopicky vykazujici homogenni
¢ernou barvu bez modré, polymorfni cévy a Supiny
Ipgjici na ulcerovaném povrchu [2]. Histopatologicky
je PEM silné pigmentovany melanocytarni tumor s in-
filtrativnimi okraji v dermis, v nékterych pfipadech se
Siti do podkozi podél periadnexalni pojivové tkané via-
sovych folikuld, mm. arrectores pilorum, potnich Zlaz
a nervové cévnich svazkl. MZe byt pfitomna ulcerace.
Léze se mUze nachazet ve smiseném nebo kongenital-
nim névu. Nador je tvofen dendritickymi a epiteloid-
nimi/vietenitymi melanocyty s prominujicimi jadérky
a s mnozstvim pigmentu, které jsou provézeny ¢etnymi
melanofagy [1, 2, 4, 9].

Podle prace Moscarella et al. nebyla v souboru
9 pacientll s PEM zjisténa korelace mezi dermatosko-
pickymi a histologickymi zménami a je zapotiebi vét-
Sich studii [4].

V diferencidlni diagnostice melanocytomu stoji na
prvnim misté maligni melanom, dale modry a hlu-
boko penetrujici névus. U kombinovaného névu
s melanocytomem klinicky a dermatoskopicky pfi-
pada v Uvahu zejména sekundarni melanom v névu
¢i névus kombinovany s névem modrym ¢&i hluboko
penetrujicim véetné névu klonalniho. Takové léze,
zejména v pFipadé anamnézy rlstu, tedy nezlsta-
nou neléceny.

Znalosti biologického chovéani jsou omezené pro
maly pocet pacient(, u kterych byl PEM diagnostiko-
van [1, 9]. Ve studii se 40 pacienty s PEM byla vyS3etfe-
na sentinelova uzlina u 24 z nich, pficemz pfitomnost
nadorovych bunék se potvrdila u 11 pacientl (46 %),
jeden pacient mél metastazu v jatrech [9]. V mensim
souboru 9 pacientl popisuji Bax et al. vysetieni sen-
tinelové uzliny u 5 z nich, pficemz u 3 pacientl byla
tato s pozitivnim nalezem, priimérna hloubka tumoru
podle Breslowa byla 4,0 mm. Excize tumoru byly pro-
vadény Siroce, v nékterych pfipadech byla Sife okraje
volena analogicky jako u melanomu pfislusné hloubky.
Primérna doba sledovéni byla 38,5 mésice, pficemz
zadny z pacientl nezemfel, nemél vzdalené metastazy
ani recidivu. Dva z tumoru byly testovany na genetické
mutace asociované s melanomem, a to s negativnim
vysledkem [1].

Literdrni prameny tykajici se genetického vysetreni
melanocytom(l a kombinovanych névu jsou ojediné-
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Ié, vyznamnéjsi prace se datuji az z poslednich dvou
let a ukazuji variabilitu genetickych aberaci zahrnuji-
ci PRKARTA (regula¢ni podjednotka proteinkinazy A),
mutaci BRAF V 600E, GNAQ (quanin nucleotide binding
protein) a MAP2K1 (mitogen activated protein kinase 1)
[3, 8. V souborné praci z roku 2020 jsou detailné po-
psany nalezy genetickych aberaci u Sirokého spektra
melanocytérnich afekci véetné kombinovanych névu,
névu Spitzové, melanocytomu a hluboko penetrujici-
ho névu. Nalezy genetickych aberaci v melanocytomu
jsou castéjsi nez v névocelularnich névech [8]. Mela-
nocytom predstavuje na skale biologického chovani
stfed mezi pigmentovym névem a melanomem, jde
o low-grade melanocytarni tumor. Moznost pfechodu
melanocytomu v melanom je vy3si nez u névi. Gene-
tické vysetfeni miize pomoci v odliseni melanocytomu,
zejména od jinych vysoce pigmentovanych tumort [8].
Pro sloZitost problematiky, jeji prospésnost a zjevny
diagnosticky potencial v pochopeni a spravném zara-
zeni zejména stfedné rizikovych pigmentovych afekci,
odkazujeme na uvedenou publikaci.

Podle prace de Oliveira et al. by Iéze méla byt kom-
pletné excidovana s bezpeclnostnim okrajem, nicmé-
né nepovazuje za standard fidit se hodnotou podle
Breslowa, stejné tak odebirat sentinelovou uzlinu
u viech pacientl, nebot pozitivita uzliny neovliviuje
prognézu. Nicméné pacienti s prokdzanou uzlinovou
metastazou by méli podstoupit lymfadenektomii bez
dalSi systémové lécby [2].

Nas pacient byl vékem blize k horni hranici ob-
vyklé u PEM. Jeho névoceluldrni névus tvofil vétsi-
nu léze, kombinovany PEM byl rozsahem mensi, nez
je u tohoto tumoru obvyklé. Protoze nebyla znama
doba jeho trvani ani dynamika, Ize jen spekulovat, Ze
byla léze zachycena ve velmi ¢asné fazi rozvoje. Sloz-
ka epiteloidni byla v drobném asociovaném tumoru
nevyrazna a byla brzy vykrdjena, ¢imz bylo prifazeni
k PEM spiSe per exclusionem - kombinovana kom-
ponenta neméla charakter modrého, hluboko pene-
trujiciho névu ani drobné povrchni komponenty klo-
nalniho névu, které jsou v kombinovanych névech
Castéjsi. Genetické vysetteni k identifikaci chromo-
zomalnich aberaci nebylo provedeno z divodu ma-
lych rozméra.

ZAVER

Pigmentovany epiteloidni melanocytom je vzac-
ny melanocytarni kozni nador. Vyskytuje se zejména
u mladych dospélych pacientd, klinicky se projevuje
nejcastéji jako papula s modravym nadechem, ¢emuz
dermatoskopicky odpovida nespecificki homogenni
modrd pigmentace. Rozhodujici pro diagnézu je histo-
patologicky nalez s pfipadnym genetickym vysetfenim
nadoru. Terapeuticky je postacujici excize s mensim
bezpecnostnim lemem. Ackoliv ma PEM tendenci $ifit
se do spadovych uzlin, je progndza velmi dobra.
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