Optik Disk Melanositomasi
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OZET

Yakini iyi gérememe nedeniyle muayene edilen 46 yasindaki kadin hastada,
optik diskin 3/4 alt kismini kaplayan kabarik ve siyah bir kitle gordldi.

rutin ortalamoskopik muayenede sag
GoOrme keskinligi tam olan olgunun pupil 1Sk

reaksiyonlar1 normaldi. Goérme alaninda sag koér noktada genisleme, Fundus floressein anjiografide lezyona uyan bélgede

hipoforesans,

ultrasonografide yliksek akustik reflektivite veren kabarik lezyon izlendi.

Optik sinir melanositomasi tanisi

alan olgunun 6 aylik aralarla fundus fotografi cekilip gérme alani muayenesi tekrarlandi. 5 yillik takip sdresi iginde tlimérde

bliyime saptanmadi. Goérme alani degismedi.
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SUMMARY
OPTIC DISC MELANOCYTOMA

An elevated black mass occupying 3/4 of the right optic disc was seen during routine ophthalmoscopic examination
of a 46 years old woman whose chief complaint was inability to see near objects. Visual acuity was 10/10, and pupil light
reactions were normal. Baring of the right blind spot, hypofluorescence of the lesion and high acoustic reflectivity of an

elevated lesion were seen in perimetry, fundus fluorescein angiography and ultrasonography respectively.

The case was

diagnosed as melanocvtoma of the optic disc, and examined every 6 months with fundus photography and visual field
testing. During a follow up period of 5 years, no tumor growth and no visual field change occured.
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Giris

Melanositoma tipik klinik ve patolojik 6zellikleriyle
iyi bilinen bir oftalmik timdrdidr (1). Bu koyu pigmentli
optik sinir lezyonu, optik sinirin benign melanomu ve
magnoselller nevis isimleriyle de anilmaktadir (2-4).
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Oftalmoskopik bulgular degisken olmakla beraber,
tipik olarak optik disk Uzerinde yerlesmis, kabarik, kah-
verengi-siyah bir lezyondur (1-3). %75'inde peripapiller
sinir tabakasinin tutulusuna bagl olarak kenarlari fir-
¢amsi goérinimdedir. Lezyon olgularin 2/3'Unde optik
sinirin alt kismindadir (2,5-7).

Optik sinir melanositomali hastalar genellikle
asemptomatik oldugundan lezyon ancak rutin oftal-
moskopik muayenede tesadifen farkedilmektedir.
Gorme keskinligi ve g6z i¢i basinci genellikle nor-
maldir. %30 olguda afferent pupiller defekt tesbit
edilir (2,5,8).

Bu olgu sunumunda, optik disk melanositomasi ta-
nisi alan ve bes yil sireyle takip edilen bir olgu takdim
6ClilOcCOKtir.
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Olgu

46 yasinda kadin hasta yakini iyi gérememe
sikayetiyle poliklinigimize basvurdu. Yapilan muayenede
her iki gézde uzak gérme keskinligi tashihsiz tam,, g6z
ici basinct 17 mmHg, biomikroskoplk muayene bulgula-
ri normaldi. Rutin oftaimoskopik muayenede; sag optik
diskin 3/4 ali kismini kaplayan, kabarik, sinirlari net ol-
mayan siyah bir kitle saptandi (Resim 1). Optik diskin
lezyon disindaki kismi normal gérunimdeydi. Isik reak-
siyonlari doga! olup Marcus- Gunn pupillasi yoktu. Diger
g6z fundusu dogal bulundu.

Goldmann périmétre ile yapilan gdérme alani
muayenesinde sag koér noktada hafif genisleme saptan-
di (Sekil 1). Fundus floressein anjiografide, kitleye uyan
bdélgede hipofloresans izlendi (Resim 2). Ultraso-
nografide; optik disk tGzerinde B modda kabarik lezyon,
A modda %100'e varan ylksek akustik reflektivite go-
rildi (Resim 3).

Resim 1. Sag optik diskin 3/4 alt kismini kaplayan melanositoma
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Sekil1  Goldmann perimetresi ile yapilan gérme alani muaye-
nesinde sag kor noktada hafif genisleme.
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Resim 2. Fundus floressein anjiografide kitleye uyan bdlgede
hiipofléresans.
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Resim 3. iltrasonografide papilla lzerinde B modda kabarik
lezyon, Amodda %100'e varan yiksek akustik reflektivite.

Bu bulgularla olguya optik sinir melanositomasi ta-
nisi konuldu. Olgu 6 aylk aralarla kontrole cagirilarak
fundus fotografi c¢ekildi, gérme alani muayenesi tekrar-
landi.

Olgu 5 yildir takibimizde olup, bu sire iginde ti-
morde blyume saptanmadi. Gérme keskinligi dedisme-
di, gérme alaninda degisiklik olmadi.

Tartigsma

Papillada goérulen primer timdrler gok ender olup,
daha cok benign tabiiath glial, vaskiler veya melanosi-
tik kokenli olusumlardir (7). Papiilanin melanositik ti-
morleri baslica papilla melanositomasi ve papilla mela-
nomudur (5).



OPTIK DISK MELAKOSITOMASI

Melanosltoma histolojik olarak yogun pigmentli,
uniform hdcrelerden olugmaktadir. Yogun pigment hic-
re detaylarini segmeyi engelledigixi¢in, hazirlanan de-
pigmente preparatlarda bol sitoplazmali, nisbeten ku-
¢Uk nukleuslu ve tek tuk nukleoluslu oval veya yuvar-
lak hicreler goérilur; mitotik aktivite yoktur (2,5,9). Bu
hiicrelerin embriyogenez sirasinda noéral krestten gelen
uveal mefanositler oldugj disunulmektedir. Bu nedenle
melanositomanin, uveal nevlslin bir varyanti oldugu
gorusu de one surulmektedir (2).

Ayirici tanida; optik diskin konjenital pigmentasyo-
nu, pigmentle o6rtilmus drizen, hamartom, papiller
veya jukstapapiller koroid melanomu, peripapiller koroid
nevisl, jukstapapiller retina pigment epiteli (RPE) hi-
pertrofisi, jukstapapiller retina ve retina pigment epiteli-
nin kombine hamartomu disunulmelidir (2,5,7).

Taniya yardimci olmak uzere ve takipte kulla-
nilabilecek baslica ydntemler oftalmoskopi, seri fundus
fotogratisl, gérme alani, FFA ve ultrasonografidir
(2,5,6,8).

Optik disk melanositomasi muhtemelen dogustan
mevcut olup, 14-79 yas arasinda taninmaktadir. Genel-
likle papillanin inferotemporalinde yer almasina kargin,
bazen tum papillayi kaplayacak kadar genis olabilir.
Olgularin %50'sinde lezyonla beraber komsu koroidal
nevis mevcuttur (2,5,6,8,9). Bizim olgumuzun oftal-
moskopik bulgulari melanositoma ile uyumlu idi.

Papilla malign melanomu %50 oranda 50-60
yaslarda goérulen, buyuk capli, retina ve vitreus yu-
zeyine mantar gibi kabariklik yapan pigmentli lezyon-
dur. Bunlarda lezyon uzerindeki RPE'de yer yer atrofi
ve hiperpigmentasyon nedeniyle, tumérin rengi mela-
nositomdaki kadar homojen pigmentli degildir. Ayrica
malign melanomda, neovaskllarizasyon, hemoraji ve
Uzerinde ser6z retina dekolmani ile kistoid makula de-
jenerasyonu ilave olabilir (5,6).

Optik disk melanositomasi %37-50 oraninda siyah
irkta izlenmektedir; halbuki melanomlarinn ancak %1'i
zencilerde goralur (2,9,10).

Optik disk melanositomasinda timor hicreleri op-
tik diskin akson, glia ve damarlari ile hicre kaybina yol
agmaksizin karistigindan, uzun yillar gérmede degisiklik
yaratmamaktadir. Papillanin malign melanomlarinda ise
erken devreden itibaren gérme ve gérme alani kayipla-
ri goralar (2,5,6,7,9,10). Melanositoma olgularinda tu-
mor nisbeten blylkse, hafif bulanik gérme veya yavas
ilerleyen bir gérme alani kaybi bildirebilir (2,10). Bazi
olgularda ise, muhtemelen timérin sekonder nekrozu
ve komsu kan damarlarinin obstriksiyonu ile gdérme
azalabilir (2,5,10). Nadir de olsa, bu lezyona bagl ola-
rak retinal damar tikanikligi olusup neovaskiler glokom
gelisebilecedi de bildiriimektedir (2).

Goérme alaninda bulgulari degisken olmakla bera-
ber, %90 olguda Mariot lekesinde genisleme izlenir.

%50 olguda koér nokta genislemesiyle beraber sekto6-
riyel defektler ve nazal step gorilebilir (2,5,9). Olgu-
muzda da en tipik bulgu olan kér nokta genislemesi
tesbit edilmis ve 5 yillik takip siresince gérme alanin-
daki bu defekt stabil kalmigtir. (Sekil 1).

Optik disk melanositomasinda fundus floressein
anjiografide ¢ogunlukla tim fazlarda hipofloresans izle-
nir; ¢linku, pigmentasyon papillanin kapiller ve buyuk
damarlarini maskeler, hem de timér hicrelerinin vas-
kularitesi azdir. Tumérde neovaskilarizasyona ve anor-
mal damar dilatasyonuna rastlanmaz. Ancak optik
diskte 6dem olan olgularda hiperfloresans ve sizinti go-
rulebilir (2,5,8). Bizim olgumuzda, en tipik bulgu olan
hipofloresans izlenmistir. Malign melanomda ise, mela-
nositomadaki kadar yogun hipofloresans izlenmez; er-
ken dénemde cift sirkilasyon gorulebilir (5,6).

Ultrasonografi, eger lezyon 0.5 mm'den daha fazla
kabariksa yardimci olmakla beraber, melanositomayi
papillanin diger kabarik lezyonlarindan ayirdedemez
(2,5). Tipik olarak B modda, ylizeyi duzgin, kubbe
seklinde hafif kabariklik yapan lezyon, A modda homo-
jen i¢c yapiya sahip olup, yuksek akustik reflektivite ve-
rir (11). Sunulan olgunun ultrasonografik bulgulari, me-
lanositom igin tipik bulunmustur.

Daha lleri tetkiklerden bilgisayarli tomografide
buyuk lezyonlar gdsterilebilir; ama muhtemelen tani
koydurucu olmadigi bildiriimektedir. Manyetik rezonans
goruntileme ile lezyonun retrolaminer bélgeye invaz-
yonunun gosterilip g0Osterilemeyecegi ise tartismalidir
(2).

Optik sinir melanositomasi, intraokuler timorlerin
tedavisinde degisen kavramlarin bir 6rnegidir (2). Ender
goérulen bu timoérin, uzun yilar boyunca jukstapapiller
bir malign melanomun papilla invazyonu oldugu
disinuliyordu, ve bu nedenle de olgulara enuklea-
syon uygulaniyordu (2). Ancak gunimuzde gerek klinik
gozlemler gerekse enuklee edilen goézlerden elde edi-
len bilgiler, bu lezyonun Kklinik ve histolojik olarak be-
nign olup progresif olmadidini goéstermistir (2,3,6,12).
Tani konulduktan sonra periyodik fundus fotografisi ile
takip edilmeli, eger progresif bliylime ve gérme kaybi
gibi bulgular mevcutsa, son derece ender gorilen ma-
lign transformasyondan suphelenilmelidir (2,3,12).

Optik disk melanositomasinin klinik ve oftalmosko-
pik Ozellikleriyle malign lezyonlardan ayirdedilebilme-
sine kargin, liletaratirde bazen yanilmalar olabilecegi
de bildirilmistir. Loeffler ve arkadaslarinin (12) melano-
sitoma tanisiyla 7 yil izledikleri bir olgu'nun gézu, ti-
morin buyume goéstermesi nedeniyle enlklee edilmis
ve histolojik incelemede malign melanom oldugunu or-
taya cikartilmigdir. Erzurum ve arkadaslari da (13) ben-
zer sekilde, melanositoma tanisiyla izledikleri bir olgu-
nun goézinli 4 yillik takip sonrasinda enlklee etmigler
ve histopatolojik incelemede malign melanom tanisi al-
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digini bildirmislerdir. Her iki yazar da, melanositomu
taklit eden fakat sonradan blylime g&steren lezyon-
larda malign melanomdan kuskulaniimasinin gerekll-
liigini vurgulamislardir. Shields ve arkadaslari (1) ise,9
yil siireyle papilla ve jukstapapiller bdlgenin melanosi-
tomasi tanisiyla izledikleri bir olguda progresif bliylime
nedeniyle yapilan enitkleasyon sonrasi, malign melano-
ma has histolojik bulgularin arasinda tipik meianositom
hicreleri de tesbit etmiglerdir. Yazarlar bunu, melanosi-
tomanin malign melanoma ddénismesi olarak yorumla-
mislardir (1).

Bu yazida takdim edilen olguda,
lezyonun stabil kalmig olmasi
desteklemektedir. Ancak yine de bu tir olgularin perio-
dik muayenelerle takip edilmesini, biyime gdsteren ol-
gularda malignite ihtimalinin gézardi edilmemesi gerek-
tigini disinmekteyiz.

5 yillik takipte
melanositoma tanisini
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