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CONGENITALE MELANOCYTAIRE NAEVI

• Alle CMN 1 : 100

• > 20 cm PAS 1:20.000

• > 40 cm PAS 1:50.000 (0,0002%)

Probleem:

• Kans op melanomen 

• Kans op neurologische complicaties

• Impact of emotioneel en sociaal functioneren



NEUROLOGISCHE AANDOENINGEN

• Pigmentcellen in de hersenen/ruggenmerg

• Alert zijn bij: ontwikkelingsstoornissen, epileptische aanvallen,

hoofdpijn, braken, minder goed zien.



COMPLICATIES

Grootte < 20 cm PAS > 20 cm PAS, 

solitaire

> 20 - 60 cm PAS, 

multipele

> 60 cm PAS

Risico op melanoom Lijkt niet verhoogd 

(<1%)

Mogelijk iets verhoogd Ongeveer 2–3 % Ongeveer 9 %

Risico op 

neurologische 

aandoening

Laag Laag Verhoogd Verhoogd





Chirurgische behandeling

<patiënten foto’s verwijderd>

• Curettage/dermabrasie

• Laser

• Excisie met primair sluiten, skin graft en tissue expander



Start revisie 
richtlijn 
CMN 04-
2024

• Welke histologisch/moleculaire diagnostiek wordt ingezet, 
op welk moment en hoe? In deze uitgangsvraag wordt 
aandacht besteed hoe er onderscheid gemaakt kan 
worden tussen een proliferatieve nodus, melanoom en 
metastase.

• Wordt een MRI aanbevolen bij geboorte bij risicogroep 
4/5? Zowel uit de literatuur als eigen ervaring blijkt dat 
groep 4/5 het hoogste risico heeft. Is hier een MRI bij 
geboorte als uitgangswaarde en bij klachten wenselijk 
voor de zorg?

• Hoe kan de voorlichting verbeterd worden bij CMN met 
een hoog risico zodat ouders en professionals bij 
veranderingen of klachten contact opnemen met het 
expertisecentrum en weten hoe contact te leggen?
Er zijn meerdere huidaandoeningen met verhoogd risico 
op huidkanker bij kinderen en bij CMN op melanoom. Wat 
is goede voorlichting zodat ouders ook inderdaad zich 
melden als er risico op huidkanker bestaat of op 
metastasen? In de praktijk blijkt dat ouders zich vaak niet 
op tijd melden.

• Wat is de beste behandeling bij folliculitis/HS like lesions
bij CMN en op welke leeftijd welke behandeling?

• Wordt inzet van een psycholoog voor kinderen en ouders 
aanbevolen binnen het zorgtraject en op welke wijze?

• Hoe dient jeuk te worden behandeld?

• Wat is een indicatie voor behandeling met laser?

• Wat is een indicatie voor chirurgische behandeling?



Stand van 
zaken uit de 
literatuur 

• Histopathologie

• Diagnostiek: MRI? 
Overig?

• Meer bekend over 
melanoom risico’s?

• Nieuwe behandelingen?



Histopathologie

• PRAME (preferentially expressed 
antigen in melanoma) kleuring:

Onderscheid maken tussen 
proliferatieve nodi en melanoom 

PRAME kleuring past meer bij 
melanoom.



Diagnostiek in bloed

Wat valt er te meten in het bloed bij mensen 
met een CMN? Bepaalde eiwitten namelijk:

• Serum S-100

• RAGE

• SOX 10





Literatuur onderzoek naar 
neurologische afwijkingen

• 1630 studies -> 14 in onze studie

• Neurologische symptomen bij 6.25% van mensen met 
CMN > 6 cm

• Epilepsie en ontwikkelingsstoornis het vaakst 
gerapporteerd

• Waterhoofd en pigmentcellen in het brein waren het 
vaakst gevonden op de MRI

• Verschillende aanbeveling wat betreft MRI bij mensen 
met CMN



Literatuur onderzoek naar risico op melanomen
• Totaal aantal gevonden melanomen in gehele groep: 91/ 7915(1.15%) patiënten. Maar 

totale follow up 17 jaar.

• Meeste melanomen in patiënten met grote tot reuze moedervlekken (> 20cm PAS).

• Ongeveer 22x meer kans om bij een grote tot reuze moedervlek een melanoom te krijgen dan 
bij een kleine.

• Incidentie van melanoom met name bij CMN op de romp.

• Meeste melanomen ontstaan op jonge leeftijd.

• Bij de groep waarbij (een deel) van de CMN verwijderd is werden er minder melanomen 
gevonden.



Zicht op nieuwe behandelingen? 

• Medicatie: senolytics, endothelin-1 inhibitors, phosphoinositide 3-
kinase (Akt) inhibitors, mitogen-activated protein kinase (MEK) 
inhibitors (trametinib) en BRAF inhibitors (vemurafenib)

• Psychologische behandelingen



Inzichten vanuit de poli

• CMN kan lichter worden (mn bij lichtere huidskleur)

• CMN op de scalp kunnen een andere structuur geven en minder 
haarinplant

• Ablatieve laser beperkt gebied ter verbetering reliëf



OUTCOMES FOR CONGENITAL 
MELANOCYTIC NAEVI (OCOMEN) PROJECT



UNIFORMITEIT

• Beschrijving en classificatie van de aandoening

• Beschrijving van de behandeling

• Beschrijving van patiënten

• Uitkomstmaten en meetinstrumenten



• Een set van de belangrijkste uitkomst 

maten en instrumenten die in alle 

CMN zorg en onderzoeken gemeten 

behoren te worden

•  Deze worden bepaald door patiënten 

en specialisten

CORE OUTCOME SET







CORE OUTCOME SET

• Wat moet er gemeten worden (uitkomstmaten) 

• Hoe moet het gemeten worden (uitkomst instrumenten) 



Bewustzijn in de maatschappij





Verhoudingen in bloed in 
vergelijking met CMN vs. Geen 
CMN vs. mensen met 
gemetastaseerd melanoom

• CMN hoogste level S-100, laag level RAGE en hoger level 
SOX 10 dan HC

• S-100 en SOX 10 lijken te dalen en RAGE toe te nemen in 
tijd en tussen behandelingen bij CMN

• S-100 is geassocieerd met grootte, satelliet naevi, 
hypertrichose en subcutaan vet veranderingen.

• Veel dermale nodules, meer dan 20 satellieten en 
hypertrichose zorgt voor verhoogde S-100 waarden.

• Hogere levels van S-100 in serum en SOX 10 zijn 
gecorreleerd met hoger Melan-A+ en S-100+ deep 
dermaal en S-100 in serum met S-100+ subcutane 
gebieden 

• Serum SOX10 en subcutaan Ki67+ hebben een positieve 
correlatie en serum RAGE een negatieve correlatie met 
dikte van de laesies



Dus…

• DUS: Meer S-100 bij patiënten met grotere, 
meerdere en diepere CMN.

• Maar mogelijk bij hogere S-100 level ook groter 
risico op melanoom

• Meer studies nodig….



Risico op 
melanoom 
in CMN 







Risico op 
melanoom 
tav CMN 
grootte





Risico op 
melanoom 

na 
behandeling





Risico op 
melanoom 
mbt locatie 

CMN



Kanttekeningen/ 
discussie



MRI 
• MRI bij patiënten met CMN < 18 jaar; afwijkend?

• 352 patiënten. 46 patiënten kregen MRI. (50% 
man, eerste MRI op gemiddelde leeftijd van 
ongeveer 1 jaar oud).

• 8 (17%) melanose in CZS, allemaal hadden meer 
dan 4 CMN (multipele en ook satelliet)

• 1 hiervan melanoom in de hersenen

• 4 patiënten zonder melanose in CZS hadden een 
afwijkende MRI 

• 306 patiënten kregen MRI vanwege andere reden 
dan CMN; geen melanose.

• Bij patiënten met neurocutane melanonose in CZS 
had 100% meerdere CMN en 75% had een giant 
CMN 

• Advies--> screening MRI in hoog risico CMN
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