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OzZET

Okiilodermal melanozisli (Ota neviis,
yogunlugu,

G/S artigi ve malign doéniisiim yéniinden incelenmistir.

konjenital okiiler melanositozisj 12 olgu pigmentasyonunun okiiler yerlegimi,

Olgularimizin  tiimiinde, ilgili gézde okiiler pigmenta-

syonun dagilimi, konjonktiva ve sklerada diizensiz lekeler seklinde iken, bu dagiimin 6n kamara acgisinda diffiiz sekilde

bulunmasi ODM'ye oézgii bir okiiler pigmentasyon dagiim bigimi olmadigini disiindiirdii.

2 olgu diginda, GiB'lari normal

sinirlarda  bulunmus, hi¢ bir olguda glokomu diisiindiirecek optik disk ve gérme alani degisiklikleri tespit edilememistir. 1
olguda Ota neviis ile koroid malign melanomu birlikte saptanmigtir.
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SUMMARY

OCULAR LOCALISA TION OF PIGMENTA TION IN OCULODERMAL MELANOCYTOSIS
Twelve patients with oculodermal melanocytosis(nevus of Ota, congenital ocular melanocytosis) were investigated

for the localisation and density of ocular pigmentation,

the increase in intraocular pressure and the malignant trans-

formation. We found that a spesific type of ocular pigmentation did not exist for ODM because in all of our patients ocular

pigmentation was in the form of irregular patches in the conjunctiva and sclera whereas in iridocorneal angle it was

diffuse. Except two patients, intraocular pressures were between normal ranges and glaucomatous optic disc or perime-
tric changes were not found. In one patient, ODM and choroidal malignant melanoma occured together.
Key Words: Nevus of Ota, Oculodermal melanocytosis, Ocular pigmentation, Intraocular pressure, Malignant transformation

Giris

Okiilodermal melanositozis (ODM, Ota Nevus,
Konjenital okiiler melanositozis, nevus fuscoceruleus
ophthalmomaxillaris) degisik okiiler yapilarda artmig
pigmentasyonla birlikte trigeminus sinirinin 1. ve 2, dal-
larinin sinirlendirdigi yiiz boélgesinin konjenital melanosi-
tik hiperpigmentasyonudur (1,2). ilk olarak Ota tarafin-
dan 1939 yilinda Naevus fusco-ceruleus adi ile tanim-
lanmigtir. Komplet tipinde deri ve g6z birlikte tutulur.
Olgularin 1/3'iinde deri tutulumu, daha az sayidaki ol-
guda po6z tutulumu tek basina goriilir. Beyaz irkta na-
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dir olup daha sik olarak dogu irkinda ve zencilerde go-
raldagu bildirilmistir (3).

ODM okiiler dokulari ve yiiz derisini tutan konjeni-
tal melanoblastik bir hamartomdur (4). Lezyonda pig-
ment hiicreleri konjonktivanin substantia proprrasinin
derin katlarinda, episklera ve sklerada bulunurlar.
Uveal infiltrasyon lamina kribrosa gerisine uzanabilir.
Lezyonda hakiki nevus hiicreleri bulunmaz, ancak
biiyiik melanin parcgaciklari igceren, daginik fiisiform
veya dendritik hiicre gruplari mevcuttur.

Okiiler tutulum genellikle konjonktiva, episklera,
sklera, uvea ve 6n kamara agisini kapsar. ODM'li has-
talarda uveal melanom riskinin artigi yanisira deri, orbi-
ta ve santral sinir sistemi melanomlari da goriilmistir
(4-6).

ODM noral yarik kaynakh melanositlerin bir bozuk-
lugudur. Trabekiiler ag hiicreleri de néral yariktan kay-
naklanir (7,8). ODM'li hastalarda glokom riskinin arttigi



OKULODERMAL MELANOSITOZISTE PIGMENTASYONUN OKULER YERLESIMI

Sekil 1. Bir ota nevus olgusunun gdzkapag: derisi ve sklera
pigmentasyonu.

bildirilmistir. Mekanizmasi tam olarak bilinmemekle be-
raber, hazirlayici faktérlerin destegi ile agidaki melanosl-
tik Infiltrasyonun dis akim kolayhigini azalttigina inanil-
maktadir (1,9,10).

Bu calismanin amaci, ODMIil olgularin izlenme-
sinde dikkat edilmesi gereken Ozellikleri vurgulamak
yaninda, bu olgulardaki melanozisin yerlesimini, yani
konjonktiva ve skleradaki pigmentasyon ile agidaki pig-
mentasyon arasindaki iliskiyi degerlendirmektir.

Gereg ve Ydontem

i.0.CTF. Géz Hastaliklari AD. Onkoloji birimi poli-
kliniginde Ocak 1990 - Ocak 1993 tarihleri arasinda
muayene edilen 12 ODM'll olgu c¢alisma kapsaminda
incelendi. Olgular en az 2 ay, en fazla 2 yil olmak
Uzere ortalama 14 ay izlendi. Olgularin timinde hem
deri hem de g6z tutulumu mevcut idi. Deh pigmentas-
yonunun yerlesimi ve yogunlugu agisindan tim olgular
i.U.CTF. Deri Hastaliklari AD polikliniginde deger-
lendirildi. Malign melanoma dénusen bir olgu yine ayni
fakiltenin Patoloji AD da Incelendi.

Hastalarin blyomikroskopik, gonyoskoplk ve oftal-
moskoplk muayeneleri yaninda Goldmann aplanasyon
tonometres| ile GIB élgliimlerini de Igeren rutin géz
muayeneleri yapildi.

Gerek konjonktiva ve sklera gerekse 6n kamara
agisindaki melanosltik pigmentasyon her bir olgu igin
yerlesim ve yogunluk yénunden ayri ayri sematize edi-
lerek kaydedildi. Agidaki pigmentasyon yogunluk dere-
cesine gore 4 dereceye ayrilarak degerlendirildi. Her iki
g6z arasinda plgmentas-yon farkina ait +2 ve ustiinde-
ki degerler anlamli olarak kabul edildi. Tum olgularin
pigmentasyon igeren ve igermeyen gézlerinin konjonkti-
va, 6n segment ve agi fotograflari gekildi.

Aplanasyon tonometresi ile yapilan 6lgimlerde
GIB'lar sinir degerlerde bulunan olgularimiz optik sinir
basi degisiklikleri agisindan dizenli aralarla fundoskopik
olarak izlendi. GIB sinirda tespit edilen 2 olguya Hum-
phrey Bilgisayarli Otomatik Perlmetresl ile gérme alani
muayenesi uygulandi.

Sekil2.  Ayni olguda 6n kamara agisinda pigmentasyon artig!.

Bulgular

Calisma kapsamina alinan ODM olgularinin 10'u
kadin, 2'si erkek olup, yaslari 12-61 arasinda degismekte
idi. Okuler tutuluma konjonktiva, sklera, iris ve 6n kama-
ra agisinda farkli yogunluklarda rastlanildi. 1. olguda bila-
teral yerlesim mevcut idi. Olgularimizin timinde okuler
pigmentasyon konjonktiva ve sklerayi dizensiz lekeler
tarzinda tutarken, bunlardan bir tanesinde iriste de difflz
pigmentasyon mevcut idi. Koroid ve optik sinir basinda
pigmentasyona ise hi¢ bir olguda rastlaniimadi.

Melanoma ddénusmus biri disinda tim olgularda
goérme keskinlikleri her iki gézde de tamdi. Hastalarin
6n kamara agilarinin gonyoskopik tetkikinde tim olgula-
rin acilarinin agik oldugu ve hiper-pigmentasyonun bu-
lundugu ilgili gbézdeki ag¢i pigmentasyonu ile karsi go-
zin agl pigmentasyonu arasinda anlamli pigmentasyon
farki oldugu gé6zlendi. Bilateral yerlesim gosteren bir ol-
guda ise go6zler arasinda pigmentasyon farki yoktu. Bu
olguda her iki gézde grade 3 pigmentasyon saptandi.

Gerek gonyoskopik gerekse fotografik inceleme
sonucunda ilgili gézin agl pigmentasyonunda kadranla-
ra gore fark olmadigi, acinin diffiz bir sekilde hiperplg-
mente oldugu goézlendi. Yerlesim agisindan konjonktiva
ve skleradaki pigmentasyon ile acgidaki pigmentasyon
arasinda herhangi bir iliski olmadigi tespit edildi.

Olgularimizda/i birinde st temporal kadranda yer
alan okuloderrrral melanozise yine ayni yerlesime uya-
cak sekilde bir malign melanom Kkitlesi (siliyer cisim
+korold) eslik etmekteydi. Bu olgudaki klinik tani en-
Ukleasyon sonrasinda patolojik olarak da dogrulandi.

Olgularin Goldmann aplanasyon tonometresi ile
yapilan GIB élgiimleri sonucu -sinir degerlerde kabul
edilen 2 olgu disinda- GiB'lari normal olarak kabul
edildi. S6zi edilen 2 olguda dahil olmak Ulizere higbir
olguda fundoskopik muayene ile optik sinir baslarinda
degisiklik tespit edilmedi. Bu iki olguya yapilan gérme
alani incelenmesi normal sinirlarda saptandi.

Tartisma

Nadiren ailevi karakter gésteren (1,11) Ota nevis
%80 olguda kadinlarda goérilmekte ve genellikle eriskin
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déneme kadar ortaya gikmaktadir (2,12). Olgularimizin
10'u kadin 2'si erkek olup bu orana uymaktadir.

Ota nevusta daha evvelden gerek g6z gerekse
deri tutulumu seklinde bildirilmis olan bilateralite
(13,14), bu sekli ile olgularimizdan birinde mevcuttur.

Cowan ve ark. (15) ODM'de globun o6zellikle Ust
ve temporal boélimlerinin pigmente oldugu ve pigmenta-
syonun limbusa kadar uzanmadigdini bildirmiglerdir. Bu-
na karsilik Teekhasanasee ve ark. (1) ise etkilenmis
go6zlerin sadece %9'unda sektdrel tutulum oldugjnu ve
pigmentasyonun belirli bir bdlgeye yerlesik olmadigini
gostermislerdir.

Bizim olgularimizin timunde, ilgili gbézdeli okuler
pigmentasyon dagilimi konjonktiva ve sklereda dizensiz
lekeler seklinde iken, bu dagilimin 6n kamara acisinda
diffiz bir sekilde olmasi ODM'ye 6zgl bir okUller pigmen-
tasyon dagilim bigimi olmadigini disindirdu.

Ota nevisli hastalarda %4.6 oraninda malign do-
nisim gozlendigi bildirilmistir. Gonder ve ark. (5,17), Ve-
lasquez (18), Singh (19) ODM'li olgularda koroldal ma-
lign melanom, Dutton (4), Wilkes (6), Rice (20), Koca
(21) orbital melanom, Unal ve ark. (22) optik sinir basi
melanomu yayinlamiglardir. GCalisma serimizde ODM'li
olgularimizdan bir vaka koroid malign melanomu 6n tani-
siyla enuklee edilmis, patoloji raporu klinik taniyr dogrula-
mistir.

ODM'li hastalarda melanositlerin anormal artisi ve
acinin hiperpigmentas-yonu ile ilgili gézde g6z ici ba-
sing artisi arasinda bir iligki olabilir. Ota nevislu glo-
kom olgularinda vakalarin trabekuler ag oérgulerinin
elektron mikroskobu ile incelenmesi sonucu trabekiler
ag ve Schlemm kanalinin dis duvarinda melanosit biri-
kimi gosterilmistir (23).

Teekhanasee ve ark. (10) calismalarinda 194
ODM'li hastanin 20 tanesinde (%10.3) muayene esna-
sinda veya takip siiresi icinde yiikselmis GIB tespit et-
mislerdir. Ancak agidaki pigmentasyon yogdunlugu ve
yayihmi ile GIB artisinin birlikte gitmedigi yolunda yayin-
lar da mevcuttur (24). Bizim olgularimizda da (-2 olgu
haricinde-) GiB'lari normal sinirlarda bulunmus ve takip
suresi icinde higbir olguda glokom dusindurecek optik
disk ve gérme alani degisiklikleri tespit edilmemistir.

ODM'li gézlerde %10 olguda GIB artigi, %4.6 ol-
guda malign donusimun goérulmesi (orbital, koroidal,
optik sinir basl) GIB takibi ve malignité yéniinden va-
kalarin dizenli izlenmesi gerekliligini géstermektedir.
Calismamizda ODM'ye 06zgl bir okller pigmentasyon
dagilim bigimi saptanamamistir.
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