Optik Sinir Basi Melanositomlu Bir Olgu Sunumu
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OZET

Optik sinir basi melanositomlu bir olgu 8 ay boyunca patolojideki degisim agisindan incelendi. Fundus floressein

anjiografi, oftalmik ultrasonogram, otomatik périmétre ve refraksiyon muayeneleri ile saptanan bulgular benign optik disk

melanositomu lehine degerlendirildi.

Optik sinir basi melanosttomlarinin degisik nedenlerle gérme kaybi yaratabildikleri, ¢ok nadiren maligniteye déniisiim

gosterebildikleri ve degisim saptanmadigi siirece tedavi edilmemeleri gerektigi belirtiimektedir. Olgu bu nedenle tedavisiz

takibe alindi. 8 ay boyunca lezyonda degisiklik izlenmedi.

gérmede ilerleyen bir azalma saptanmadi.

Anahtar Kelimeler: Optik sinir, melanositom, malign mefanom

T Kilin Oftalmoloji 1996, 5:266-271

SUMMARY

Goérme alaninda bir vktar artan konsantrik daralma disinda

A CASE REPORT: OPTIC DISC MELANOCYTOMA
A patient with an optic nerve head melanocytoma has been followed up for 8 months to observe the alteration of the

pathology.

She was evaluated with fundus fbrescein angiography, ophthalmic ultrasound, automated perimetry and refractive
examination. All evidence supported a benign melanocytoma.

It was reported that visual toss and malignant transformation could occur in optic disc melanocytomas and "if the
lesion doesn't show any changes no treatment was adviced. For mis reason this case was controlled periodically without
treatment. During 8 months no tumor growth was seen. There is no visual toss but visual field loss occured.
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Giris

Optik sinir basi melanositomlar: klinik ve patolojik
bulgulari ile son yillarda daha iyi tanimlanan bir oftal-
mik timordiir (1-5). Koyu kahverengi veya siyah, az
veya ¢ok kabarikligi olan bir lezyon goriiniimdedir. His-
topatolojik olarak yuvarlak veya oval derin pigmente
hucreler ile, kiigiik yuvarlak, niikleuslu, en iyi "bleched"
preparatJarinda goriilen hiicrelerden olugsmustur. Optik
sinir bag1 melanositomlari benign, stasyoner ve genel-
likle malign transformasyon gostermeyen bir tiimordir
(1-5).
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Sekil 1. Sag fundus fotografi

Optik disk melanositomlarinin tedavisi son iki de-
kadda eniikleasyondan basit siireli takiplere dogru
degisim gostermistir (6). Zimmerman'in énciliigiinde ya-
pilan calismalardan 6nce optik sinir basindaki tiim pig-
mentli lezyonlar primer optik disk malgn melanomu ka-
bul edilirlerdi (6,7). Daha sonra De Veer yayinlarini
gozden gegirdiginde optik sinir basi malign melanomu
olarak tanimladig: olgularin ¢ogunun peripapiller koroidal
orijinli oldugundan siiphelendigini bildirdi (8). De Veer
malign melanom diisiiniilen bir olguyu 7 yil sonra his-
topatolojik olarak incelediginde hiicrelerin anaplastik
ozellik gostermedigini ve lezyonun optik sinir basi ve
retinaya infiltre olmasina karsin benign tabiatta oldugu-
nu belirledi (9). Daha sonra bu lezyonlari tanimlamak
icin Zimmerman "Melanositom”, Cogan "Magnoselliiler
neviis" ve Reese "Benign melanoma" terimlerini kullan-
dilar (6,7).

Burada Aralik 1994'te her iki go6ézde yakini az
gorme nedeni ile poliklinige basvuran ve rutin muayene
sirasinda sol optik diskte saptanan hiperpigmente lez-
yon nedeni ile tetkik ve takibe alinan optik sinir basi
melanositomlu bir olgu sunulmustur.

Klinik Bulgular

45 yasinda, (G.G., Prot.no. 403), beyaz irktan
bayan hasta 22.12.1994 tarihinde yakini gérememe ne-
deni ile poliklige basvurdu. Oykiisiinde daha énce ay-
rintih géz muayenesinden ge¢medigi ve son zamanlar-
da ozellikle yakin okumada giderek gormesinin azaldig:
ogrenildi.

Vizyonlar sag go6ézde 0.3 ve +3.50(+1.00x90 dere-
cede) diuzeltme ile 0.9, sol gdozde 0.2 ve +5.50
(+1.50x90 derecede) diizeltme ile 0.5 bulundu (Skias-
kopi degerleri ile paralel vizyon tashihi yapilmistir). On
segment bulgulari her iki gézde dogal izlendi. Fundus
bakisinda sag gozde optik sinir basinda temporal yariyi
tutan kabariklik yapmayan hafif hiperpigmentasyon
saptandi (Sekil 1). Sol gozde optik diskte ilist temporal
yerlesimli, diskin yaklasik %60'in1 tutan, kabariklhik ya-

Sekil 2. Sol fundus fotograf!

pan, optik cup'lt oblitere ederek venoz staza. damarlar-
da torsiosite artisina neden olan lezyon saptandi (Sekil
2). Lezyon siyah renkte, lizerini asan ince vaskiiler ya-
pilara sahipti ve optik disk sinirlarini tasarak ilist tempo-
rakJe sinir lifleri arasinda retinaya ilerlemis izlenimi ve-
riyordu. Fibriller bir sinir yapisina sahipti. Lezyonun iis-
tinde yer yer ince, acik kahverengi pigment graniiHeri
izleniyordu.

Hastaya once fundus fotografi ve fundus floresein
anjiografi c¢ekildi. Anjiografinin tiim fazlarinda lezyon hi-
pofloresan izlendi (Sekil 3). Sag optik disk normal gorii-
niimde, disk nazalinde koroidal floresansta diizen-
sizlikler mevcuttu.

Yapilan ultrasonografide B -modda diskte vitreusa
kabariklik yapan lezyon izlendi. A-Modda yiiksek akus-
tik reflektivite saptandi. Olgiimlerde lezyonun yaklasik
1.6 mm yiiksekliginde oldugu saptandi. Optik sinir kon-
turlarinda posteriorda belirgin genigsleme ya da ekodan-
sitede farkhiliklar izlenmedi (Sekil 4)

"Central 30-2 threshold test" ile Humphry cihazi

ile yapilan perimetrede solda sag ile karsilastirildiginda
koér noktada genisleme saptandi (Sekil 5).

Sekil 3. Hasta geldiginde alinan fundus florescein anjiografi
bulgulari
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Sekil 5. Baslangigtaki gérme alani

Olgu baslangicta aylik, daha sonra 2 ayda bir
kontrollere c¢agrildi. Her kontrol muayanesinde gdérme
muayenesi, direkt ve indirekt oftalmoskop! ve ultraso-
nografi ile hasta degerlendirildi. Bu sire iginde gdérme
dereceleri tashihle sagda 9/10, solda 5/10 dlzeyine sa-
bit kaldi. Fundus bulgularinda ve uitrasonografik olarak
herhangi bir degisiklik saptanmadi. 8. ayda hastaya
tekrar gérme alani ve fundus fforessein anjiografi yapil-
di. Lezyonda fotografik ve anjiografik olarak degisiklik
gobzlenmedi (Sekil 6,7). Uitrasonografik o6lgimleri de
yine ayni sinirlarda idi (Sekil 9). Hastaya hastanemizde
aktif calismaya baslayan MMR uygulandi. Manyetik re-
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Sekil 6. 8 ay sonra alinan fundus topografi

Sekil 7. 8 ay sonra alinan FFA

sonans goruntilemede sol g6z optik sinir iokali-
zasyonuna uyan pigmente veya nonpigmente herhangi
bir lezyon gorintilenemedi (Sekil 8). Tekrarlanan
gérme alaninda kér noktada belirgin genislemede artis
olmamasina karsin periferik konsantrik bir daralma iz-
lendi. Full field taramada bu 0zelligin daha da belirgin
oldugu géraldi (Sekil 10,11).

Tartigsma

Optik disk meianositomlari juxtapapiller malign
melanomlardan ayrilmasi gereken nadir gorilen lezyon-
lardir (7). Juxtapapiller malign melanom ve optik disk
melanositomunun ayriminda asagidaki 4 faktoér goz
onlne alinmalidir (8).

1- Melanositom semptom ve bulgulari olmadi-
gindan genellikle rutin muayene sirasinda bulunur, ma-
lign melanom ise koroidden koéken alarak optik sinir
Ustine ilerlediginden siklikla sempom olusturur.

2- Melanositom karakteristik olarak daha kucguktur,
nadiren diskten daha buylik bir alana yayilir Vitre icine
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Sekil 9. 8 ay sonraki USG

diyoptrilere© ilerleyebilir, Siyah, tipik olarak ekzantrik ve
siklikla inferotemporal yerlesimlidir, nadiren yakinindaki
retinaya ilerler. Malign melanom ise disk Uzerinde
degisik sekillerde yayilir, bir dereceye kadar fiat veya
biuliéz retina dekoimanma neden olabilir.

3- Melanositom tipik olarak stasyonerdir veya ya-
vas ilerleme gdsterir. Malign melanom ise progresif

olarak invazyon gdsterir. Bu nedenle seri fotograflama » - RN sceni 7o
ve gérme alani incelemeleri uygundur. M - PONTS MSSEDt44-120
4- Melanositom radial hiperpigmentasyon gésterir A'B-N:)m

ve zenci, Asyall ve Akdeniz irkinda siktir. Melanomlar

ise acgik renkli toplumlarda siktir. mm

Lezyonda uzun sireli takiplerde belirgin biiyiime B 3R
olmamasi ve klinik gériniminde koyu renkli, kabarik,

fibriller sinirli gérinimu, anjiografide hipofloresans go6-

rinimu, serdz retina dekolmani olmamasi benign ta- Sekil 11. 8 ay sonra fuilfieid gérme alani
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biatti melanositom oldugunu destekler o6zelliklerdir (7,9-
12). Olgumuzda da anjiografide tim evrelerde tam bir
hlpofloresans izlenimi, ser6z dekolman olmamasi ve of-
talmoskopik tipik gorinim melanosiom lehinedir.

Melanositomlarin karakteristigi stabil veya yavas
biyiliyen lezyonlar olmasidir (5). Zimmerman, Mansour
ve VViznia olgularinda 5 yillik takiplerde hi¢ biiyiime iz-
lenmedigi bildirilimektedir (1,6,13). Jaffe ve arkadaslari
27 olgunun 1 yil takibinde 22 olguda biiyiime olmadi-
gini bildirmistir. Zimmerman bir olguda 7 yil biyiimenin
ardindan 7 yilhik stabil kalig bildirilmistir (1). Olgumuzun
¢cok uzun olmasa da 8 aylik kontrollerinde oftalmosko-
pik, anjiografik, ultrasonografik iziemierinde biiyiime go6-
riilmemesi ve gormesinde ilerleyen bir azalma saptan-
mamasi malign melanomdan uzaklasilarak melanosi-

tom lehine degerlendirmemize neden olmustur.

Melanositom olgularinda tiimor nispeten biyiikse,
hafif bulanitk gorme veya yavas ilerleyen gérme alani
kaybi gelisebildigi, degisik gorme alani bulgular: ile bir-
likte %90 olguda Mariot lekesinde genisleme, %50 ol-
guda bununla beraber sektoryel defektler ve nazal step
olabilecegi bildirilmistir (13,14). Melanositomlarda histo-
patolojik olarak sektoryel optik sinir atrofileri izlendigi
bildirilmigtir. Sinir liflerinin direkt infiltrasyonu ve sinir
akson atrofisi, nazal step, arkuat sinir lifleri viziiel de-
fektleri ve gelisen Marcus Gunn pupilla reflekslerini
Osher %90 olguda
gorme alani defekti ve %30 oraninda afferent pupilier

aciklayacagi bildirilmektedir (6).

defekt bildirmistir. (12). Erzurum ve Mansour lezyonun
biliyiimesi ile ortaya cikan afferent pupilier defekt bildir-
mislerdir (6,15). Olgumuzun ilk tanisi sirasindaki kor
noktadaki genisleme oldukga tipiktir. 8. ayda tekrar
edilen goérme alaninda izlenen konsantrik daralma,
bastan beri varolan optik sinire asiri basinin beklenen
bir sonucu olabilecegi gibi arkaya dogru invazyonun bir
belirtisi de olabilir. Ancak bu dénemde yapilan MMR
ve ultrasonografide artan bir invazyona ait bulgular
saptanmamistir. Ayrica olguda afferent pupilier defekt
izlenmemistir.

S.A. Erzurum uzun yillar 6nce diskte hiperpigmen-
tasyon tespit edilen bir olgunun 4 yillik takibi sonunda
vizyon azalmasi ve lezyon biyiimesi ile birlikte yapilan
eniikleasyonda malign melanom tanisi alan bir olgu
yayinlamistir (15). Buna karsilik A.M. Mansour ve Zim-
merman kontrollerde 2 yil iginde biiyiime gdsteren ve
yaklasik 7 yilda vizyon azalmasi, retinal hemorajilerle
giden bir olguda malign melanom diisiiniilerek yapilan
eniikieasyon sonrasinda malign hiicre patemine rastla-
mamislardir (6). Yine Masour ve Zimmerman'a gore
optik disk melanositomundan malign melanoma do-
niisen gercek bir olgu yayinlanmamistir (6). Bu yazar-
lara gore Apple'in melanositomdan malign melanoma
doniistiigu bildirilen olgusunda (16) baslangicta disk -
zerindeki gri doku gozden kagcmistir ve bu olgu aslinda
atipik yerlesimli, koroidal orijinli bir peripapiller melano-
sitomdur ve koroidal neviislerin malign transformasyon
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riski 1/5000'dir. Daha sonra ise Shields (7) ve Zogra-
fos (17) malign transformasyon izlenen optik sinir me-
ianositomlu olgular bildirmiglerdir. Genelde bu giine ka-
dar yayinlanan malign transformasyon olgularinin en
tartisilabilir yaninin peripapiller koroid orijinli lezyonlar
olmalanidir (6-8,15). U. Giineng ve arkadasglari 5 yil ta-
kip ettikleri bir olguda. N. Yiiksel ve T. Algelik 2 olgu-
da 1 ve 2 yil takip sonunda tiimoérde biiyiime ve
gorme alaninda degisiklik saptamadiklarini bildirmislerdir
(18-20). Bizim okjumuzdaki gorme alaninda degisiklik
saptamamiz, lezyonun benign tabiatli olmamasi gibi bir
supheyi de gelistirmis, anca ; diger bulgularinda
degisim olmamasi nedeni ile tedavisiz izleme kararina
varilmistir. Yine tek bir olgu takibi ile eniikieasyon yap-
mama karari bilimsel goéziikmese de nadir goriilen bu
patoloji C. Orgen, S. Ozkan, U. Giineng ve N. Yiikse-
I'in bir ve iki olguluk serilerinde de belirttikleri gibi tipik
oftalmoskopik ve anjiografik bulgular ile tani almakta
ve belirgin degisiklik saptanmadik¢a <vi edilmemesi
onerilmektedir(18-21).

Manyetik resonans goriintiileme teknikleri ile de
optik disk melanositomlari daha o6nce incelenmistir
(15). Damadian melanomlarin diger tiimorlerin aksine
kisa T1 degeri verdigini (ki bu melaninin stabil radikalle-
rine baghdir) bildirmektedir (22). Bu nedenle bu tiimor-
ler TT'de hiperintens, T2'de hipointens imaj vermekte-
dirler (16). Melanositornalar da yiliksek meianotik lez-
yonlardir ve ayni imaji yaratabilmektedirler. Bu hastada
yapilan NMR'da optik sinir basi lokalizasyonlu bir pato-
loji izlenmemistir. Lezyonun varhgi dikkate alinarak ba-
kildiginda ise minimal optik sinir girisinde genisleme
olabileceginden siiphe edilmis, ancak bunun da T1 ve
T2 fazindaki bulgulari ne meianotik ne de nonmelano-
tik bir tiimorii destekler 6zelligi bulunmamistir. Kesitlerin
lezyon bolgesinden gecmeyisi ile NMR'da tespit edile-
memesi aciklanmistir.

Melanositomalarda vizyon kaybi nedenleri ¢ok
cesitlidir. Yayinlanan 7 olguda 20/50 vizyondan EHS
ve P+P+ dizeyine vizyon disusi bildirilmistir
(1,2,5,6,9), bunlarin ikisinde ani vizyon kaybi vardir
(1,6). Derin yerlesimli melanositomlarda santral retinal
arter okliizyonu ile giden papilddem ilk bulgudur (6).
Damar okliizyonu ile iskemik tiimor nekrozu, hipoksik
retinopati ve neovaskiiler glokom ile okiiler agri ge-
ligsebilir. Zimmerman bir iskemik nekrozlu olgu bildir-
mistir (1). Yayinlanan bir diger olguda ise vizyon kaybi-
n1 takiben parsiyel ve nedeni agiklanamayan vizyonda
geri doniis mevcuttur (13). Bu nedenler disinda vizyon
kaybinin major nedeni optik sinir ve vaskiiler yapilarin
kompresyonuna bagli akson o6demidir (12). Olgumuzda
baslangicta 5/10 diizeyinde gorme azhigi saptanmis ve
takip siresince bu goérme derecesinde azama saptan-
mamistir. Bu olgudaki baslangigta tespit edilen vizyon
disiukliguniun optik sinire ve vaskiiler yapilara olan be-
lirgin kompresyona mi bagli, yoksa yiiksek hipermetrop
astigmat ve bugiine kadar go6zlik kullanilmamasina ait
ambliyopiye mi bagh oldugunu sdylemek oldukga zor-
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dur. Diger gézde de yiiksek hipermetrop astigmatizme

vardir, ancak vizyon 0.9 dizeyindedir. Ancak tutulan

gozde daha yiiksek hipermetrop saptanmistir. Skiyas-
kopik incelemede de lezyonlu goézde +3 diyoptrilik fazla

hipermetrop! saptanmistir.

Yayinlarda ultrasonogram incelemelerde optik sinir
capinda genisleme (15),
flektivite,

akustik solkJite (7) bildirilmis ve lezyonun kabarikliginin

A scande ylksek interna! re-

B scande koroidal ekskavasyon olmaksizin

6lcimi takiplerde kullaniimistir. Bu olguda periodik ali-

nan ultrasonografilerde lezyonun yiiksekliginde
degisiklik saptanmamis, optik sinirde belirgin genisleme
ya da lezyonun derin invazyonuna bagh belirtiler izlen-

memistir.

Fundus florescein anjiografi lezyonun incelen-

mesinde o&ncelikli bir metoddur. Tim fazlarda lezyon

hipofioresan olarak izlenir. Timodrde neovaskiilarizasyo-
na ve anormal damar dilalasyonuna rastlanmaz. Ancak
cptik diskte 6dem oian olgularda hiperfloresans ve si-
zint1 goriilebilir (14,19). Malign melanomda ise hipofio-
resans bu kadar yogun izlenmez ve erken ddénemde
cift sirkilasyon gorilebilir (19,20). Bu olguda da en ti-
pik olan hipofloresans izlenmis ve kontrol anjiolarda da

bu bulguda degisiklik saptanmamistir.

Sonug olarak optik disk melanositomu olarak de-

gerlendirilen bu olgunun gérme alaninda ilerleyen de-
fekti nedeniyle daha titiz olarak takibi ve lezyonda bir
biiyiime oldugu taktirde malignitenin goézardi edilmeye-
rek tedaviye gegilmesinin uygun olacagi kanisina varil-
misgtir. Diizenli ve siirekli takip ile optik disk melanosi-
tom olgularinin erken eniikleasyondan kurtulmalarinin
giizel bir sans oldugunu ve malignite gelisiminin olgu-
larda erken tespitini saglayabilecek yeni tekniklerin ge-

listirilmesi icin yeni caligmalar gerektigini dislnlyoruz.
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