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ÖZET

Dört aydan beri sol gözündeki bulanýk görme þikayeti
nedeniyle bir göz hekimine baþvuran 39 yaþýndaki erkek
hasta, retina dekolmaný ön tanýsý ile kliniðimize sevk
edilmiþti. Hastanýn ilk muayenesinde, her iki gözünün
görmeleri tam seviyesinde idi. Sol gözde optik disk
üzerinde, disk sýnýrlarýný gizleyecek büyüklükte, yuvarlak,
mantar þeklinde vitreusa doðru kabarýk, kahverengi-siyah
renkli kitlenin optik disk nazalinde, subretinal bölgede,
daha yassý ve kirli sarý renkli olarak devam ettiði saptandý.
Eþlik eden klinik, anjiyografik ve ultrasonografik bulgularla
optik disk ve jukstapapiller koroidin malign melanomu
tanýsý kesinleþtirilen hastaya modifiye enükleasyon yapýldý.
Histopatolojik incelemede karma tip malign melanoma
eþlik eden melanositoma hücreleri saptanmasý nedeniyle,
yeterli klinik geçmiþ bilgisi olmamasýna raðmen, mevcut
klinik ve laboratuar bulgular ýþýðýnda olgumuzda sap-
tadýðýmýz kitlenin oldukça nadir görülen olasý bir optik disk
melanositomasýnýn malign transformasyonu olabileceðini
düþünmekteyiz. 

Anahtar KKelimeler: Melanositoma, Melanoma, Optik disk,
Malign transformasyon

SUMMARY

A 39-year-old man suffering from blurred vision on his left
eye for four months was referred to our clinic with a diag-
nosis of retinal detachment. At his initial examination, visu-
al acuities were 10/10 in both eyes. He had a mushroom
shaped, dark black mass obscuring the optic disc margins
and a flat, yellow-white, nasally located subretinal lesion
contiguous with the disc portion of that mass in his left eye.
Since it was diagnosed with malignant melanoma of the
optic disc and juxtapapillary choroid according to the
associated angiographic and ultrasonographic findings,
the left eye was enucleated with a modified manner.
Histopathologic studies demonstrated a mixed-cell malig-
nant melanoma accompanied with a population of
melanocytoma cells. Although there is a lack of clinical fol-
low-up, findings of clinical and laboratory studies lead us
to consider that this is a rare case of malignant transfor-
mation of a presumed optic disc melanocytoma. 

Key WWords: Melanocytoma, Melanoma, Optic disc, Malignant
transformation
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GÝRÝÞ

Melanositoma (magnosellüler nevüs) melanositlerin
bulunduðu tüm bölgelerde oluþabilen oldukça iyi huylu,
pigmente bir tümördür. Optik diskin üzeri veya hemen
kenarýndaki koroid dokusu tümörün en sýk oluþtuðu
bölgelerdir. Bu lezyonun klinik ve patolojik niteliði ve
pigmente göz tümörlerinin sýnýflamasýndaki yeri uzun
yýllar boyunca açýklanamamýþtýr. Geçmiþte, yanlýþlýkla
malign melanom tanýsý konan birçok göz gereksizce
alýnmýþtýr1-3. Ýlk olarak 1962 yýlýnda Zimmerman ve
Garron, bu tümör hücrelerinin tipik oküler melanositozis
olgularýnýn hücrelerine olan benzerliðinden dolayý
"melanositoma" terimini kullanmýþlardýr4. Ýlerleyen
yýllarda yapýlan çalýþmalarda melanositomanýn büyüme
potansiyeli düþük ve iyi huylu bir nevüs türü olduðu
sýklýkla bildirilmiþtir5,6. Uvea dokusunun deðiþik
bölgelerinden köken alan melanositomanýn malign
dönüþüme uðrama potansiyeli de vardýr7-9. Buna karþýn,
yýllarca optik disk melanositomasý olarak izlenirken,
kitledeki ilerleyici büyüme ve eþlik eden klinik bulgular
nedeniyle malign dönüþümün oluþtuðu düþünülen çok
az sayýda ve oldukça tartýþmalý olgular bildirilmiþtir10-13.
Bu raporlarýn tümünde olgular uzun süre takip
edilebildiði için kitlenin ilk halinin optik disk mela-
nositomasýnýn tipik klinik, anjiyografik ve ultrasonografik
bulgularý elde edilebilmiþtir. Bu yazýda klinik, anji-
yografik, ultrasonografik ve histopatolojik bulgularý
nedeniyle olasý bir melanositomanýn malign dönüþümü
ile oluþtuðu düþünülen, optik disk ve jukstapapiller
yerleþimli, malign melanomlu bir olgudaki klinik
yaklaþýmýmýzda karþýlaþtýðýmýz güçlükler sunulmaktadýr. 

OLGU SSUNUMU

Dört aydan beri sol gözündeki bulanýk görme
þikayeti nedeniyle bir göz hekimine baþvuran 39
yaþýndaki erkek hasta, Ekim 2002 tarihinde, retina
dekolmaný ön tanýsý ile kliniðimize sevk edilmiþti.
Hastanýn oftalmolojik muayenesinde her iki gözde

görme seviyeleri tam idi. Hasta, sol gözünün görme
niteliðinde bir rahatsýzlýk hissettiðini ifade etmekte idi.
Ön segment muayene bulgularý her iki gözde normal
sýnýrlardaydý. Konjonktiva, sklera ve iriste pigmentli
lezyon (melanozis) izlenmedi. Sol gözde afferent pupiller
defekt mevcuttu. Fundus muayenesinde sað göz normal
olarak deðerlendirildi. Sol gözde optik disk üzerinde,
disk sýnýrlarýný gizleyecek büyüklükte, yuvarlak, mantar
þeklinde vitreusa doðru kabarýk, kahverengi-siyah renkli
kitle izlenmekte idi (Resim 1). Kitlenin optik disk
nazalinde, subretinal bölgede, daha yassý ve kirli sarý
renkli olarak devamlýlýk gösterdiði izlendi. Bu bölgedeki
retinada portakal renkli pigmentasyon ve sýð bir seröz
dekolman mevcuttu. Arka kutupta neovaskülarizasyon
ve maküla ödemi saptanmadý. Bu klinik bulgularla optik
disk ve jukstapapiller koroid malign melanomundan
þüphelenilen hastada, tanýnýn güçlendirilmesi amacýyla,
A ve B scan  ultrasonografi (USG), floreseinli fundus
anjiyografi (FFA), bilgisayarlý tomografi (BT) ve manyetik
rezonans görüntüleme (MRG) tetkikleri gerçekleþtirildi. 

A ve B scan USG'de optik sinir önünde, vitreus
boþluðuna uzanan, 4.4x12.4 mm boyutlarýnda, düþük
seviyede iç yansýmaya sahip, akustik olarak solid kitle
lezyonu görüldü. (Resim 2). FFA'nýn erken döneminde
optik disk baþýnda bloða baðlý hipofloresans, tümör
üzerinde sýcak noktalara ait hiperfloresans, tümör içi
dolaþýma ait (çift dolaþým) damarlar, geç döneminde ise
bu bulgulara eklenen yaygýn sýzýntý mevcuttu (Resim 3).
Orbita BT'sinde sol optik disk seviyesinde yaklaþýk 5x11
mm boyutlarýnda homojen kontrastlanan kitle lezyonu
rapor edildi. MRG'de ise sol optik sinir önünde saptanan
7x 8x11 mm boyutlarýnda, prekontrast T1 aðýrlýklý
incelemede hiperintens, T2 aðýrlýklý incelemede hipo-
intens görünümlü kitlenin malign melanomla uyumlu
olabileceði bildirildi. Metastaz taramasý için karaciðer
fonksiyon testleri, kranial MRG, batýn USG ve toraks BT
tetkikleri yapýldý. Herhangi bir metastaz bulgusu
saptanmadý. 

Resim 11: Sol optik disk üzerinde, disk sýnýrlarýný gizleyen, mantar þek-
linde, kahverengi-siyah renkli kitle optik disk nazalinde, subreti-
nal bölgede, daha yassý ve kirli sarý renkli olarak devamlýlýk gös-
teriyor. Bu bölgede retinada sýð seröz dekolman ve portakal ren-
kli pigmentasyon mevcut.

Resim 22: B scan USG'de optik sinir önünde, vitreusa uzanan, akustik
olarak solid kitle lezyonu. 
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Standart enükleasyon tekniðinde aþýrý kanama ve
dar alanda çalýþma zorunluluðu nedeni ile cerrahi alan
yeterince görüntülenmeyebilir. Bu durum malign
melanom hücrelerinin kan yoluyla metastazýna veya
tümör hücreleri ile invaze olmuþ optik sinirin yeterince
uzun kesilememesine neden olabilir. Hastaya olasý
tedavi seçenekleri (brakiterapi ve enükleasyon) anlatýldý.
Hastanýn da tercihi ile uyumlu olarak modifiye enük-
leasyon ile kombine orbital sfer implantasyonu ameliyatý
gerçekleþtirildi. Modifiye enükleasyon tekniðinde globun
alýnmasý sýrasýndaki her aþamada, en az travmanýn
oluþmasý için azami dikkat gerekir. Bu amaçla lateral
kantotomiyi takiben dört tabakalý limbal peritomi
(konjonktiva, yüzeyel Tenon kapsülü, rektus kaslarý ve
derin Tenon kapsülü) yapýldý. Ýç rektus kasý hariç, diðer
rektuslar ve her iki oblik kas özenle bulunup, yapýþma
yerinden ayrýldý. Optik sinirin yeterli uzunlukta kesile-
bilmesi için iç rektus kasý sütür yerine güçlü bir klemp ile
tutularak, glob özenle dýþarý çekildi. Optik sinir olabil-
diðince distalden enükleasyon makasýyla kesildi. Orbita
soketine uygun büyüklükteki sfer implant yerleþtirilerek
peritomi tabakalarý ayrý, ayrý kapatýldý. Enükleasyon
öncesinde optik sinir klemplenmedi, vorteks venlere
kriyo uygulanmadý. 

Makroskopik olarak 2.5 cm çapýnda, üzerinde 8
mm uzunluðunda optik sinir izlenen enükleasyon mater-
yalinin kesitlerinde optik sinir komþuluðunda 5x4x4 mm
boyutlarýnda kahverenkli, yumuþak kývamlý kitle sap-
tandý. Histopatolojik incelemede hücre yönünden olduk-
ça zengin olan tümör dokusunun bazý alanlarda epite-
loid, bazý alanlarda ise fasiküller oluþturan iðsi görü-
nümlü, pleomorfik, atipik hücrelerden oluþtuðu izlen-
mekte idi. Her iki tip hücrede de çekirdek hiperkromazisi
ve yer, yer belirgin çekirdekçikler gözlenmekte, seyrek
mitotik aktivite dikkati çekmekte idi. Tümör dokusunun
periferinde daha yoðun olmak üzere, odaklar halinde
hem sitoplazmada hem de stromada melanin pigmenti
izleniyordu. Aralarda iri, veziküllü çekirdekleri ve dar
sitoplazmalarý olan bizar hücreler mevcuttu. Melanin
soldurma iþleminden sonra, tümör dokusunun peri-

ferinde odaklanan pigmente alanlara komþu küçük,
veziküllü çekirdekli ve geniþ, soluk eozinofilik boyanan
sitoplazmalý poligonal hücrelerden oluþan ve mitotik
aktivite göstermeyen bir hücre topluluðu dikkati çeki-
yordu (Resim 4). Bu topluluklarýn melanositoma hüc-
releri ile uyumlu olabileceði düþünüldü. Koroid dokusu
içine ve optik disk üzerine yerleþen tümörün koroid
dokusunu invaze ettiði ancak sklera ve optik sinirde in-
vazyon olmadýðý görüldü (Resim 5). Tümör hücrelerinde
HMB45 ile sitoplazma boyanmasý mevcuttu (Resim 6).
Hastanýn 12 ay sonraki kontrol muayenesinde orbitada
tümör nüksü ve sistemik metastaza ait bulgu
saptanmadý.

TARTIÞMA

Optik disk üzerinde yerleþen pigmente kitlenin
ayýrýcý tanýsýnda melanositoma, retina pigment epitel
adenomu ve optik sinir baþýndan veya jukstapapiller
koroidden köken alan malign melanom düþünül-
melidir14. Bu hastalýklardan en sýk karþýlaþýlaný
muhtemelen optik disk melanositomasýdýr. Optik disk
melanositomasýnýn tanýsý klinik muayene ile konur ve
ayrýmýnýn yapýlmasý gereken en önemli lezyon
jukstapapiller koroidin malign melanomudur. Optik
diskin birincil malign melanomu çok nadir bir tümör
olup kökeni tartýþmalýdýr. Koroid tutulumu olmadan
yalnýzca optik sinirden köken aldýðý gösterilen, birincil
malign melanomlu olgular bildirilmesine raðmen, De
Potter ve ark.1,14,15'larý literatürde bu baþlýkla sunulan
olgularýn çoðunda koroid tutulumu olmasý nedeniyle,
peripapiller bölgeden köken alan melanomun optik disk
üzerine çýkacak þekilde öne doðru ilerlediðini öne
sürmüþtür. Ancak melanositomanýn kömür kadar koyu
renginin aksine melanomlar genellikle kirli gri veya sarý-
beyaz renklidir ve üzerindeki retinada portakal renkli
pigmentasyon izlenir. Ayrýca melanomlar genellikle
mantar þeklinde olup, yavaþ büyümelerine raðmen tipik
bir melanositomadan daha büyük boyutlara ulaþýrlar. 

Optik disk melanositomasý belli bir büyüklüðe

Resim 33: FFA'nýn venöz fazýnda optik disk baþýnda pigmentasyon
bloðuna baðlý hipofloresans, tümör üzerinde sýcak noktalara ait
hiperfloresans ve çift dolaþým damarlarý.

Resim 44: Melanin soldurma iþleminden sonra melanom hücreleri
komþuluðunda küçük çekirdekli, geniþ sitoplazmalý melanosito-
ma ile uyumlu hücre topluluðu. (x 40)
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ulaþmadýkça klasik olarak semptomsuz olarak seyreder
ve sýklýkla rutin göz muayenesi  sýrasýnda tespit edilir.
Optik sinir ve dolaþým elemanlarýna basý oluþturmadýðý
sürece görme keskinliðini etkilemez. Melanositomalar
karakteristik fakat deðiþken özelliklere sahiptirler16. Tipik
olarak optik disk kenarý üzerinde eksantrik yerleþimli,
yassý veya hafif kabarýk, sýnýrlarý lifsi görünümde, koyu
siyah renkli kitle þeklindedirler. Olgularýn bir kýsmýnda,
optik sinir komþuluðunda koroid nevüsü olarak
devamlýlýk gösterebilir. 

Melanositoma ve melanomun klinik ayýrýmýnda
muayene bulgularý en önemli yeri tutarken FFA ve USG
tetkikleri bu ayýrýma yardýmcý olabilir. Melanositomayý
oluþturan pigmentli hücrelerin yoðunluðu nedeniyle
FFA'nýn tüm evrelerinde bu lezyon hipofloresan olarak
görülür. Koroid melanomlarýnýn çoðunda FFA bulgu-
larýnýn tanýsal deðeri sýnýrlý olmakla birlikte, bazýlarýnýn
melanomu düþündürmesi nedeniyle deðerli olabilir. Bu
bulgular arasýnda tümöre ait çift dolaþým, yoðun sýzýntý
ve sýcak noktalar sayýlabilir. Tipik bir uvea melano-
munun USG'deki belirleyici özellikleri arasýnda tümör
içinde akustik olarak sessiz bölge, koroid çukuru, orbita
gölgesi ve düþük-orta iç yansýtýcýlýk sayýlabilir. Buna
karþýn melanositomanýn USG incelemesinde tümöre ait
yüksek iç yansýtýcýlýk ayýrýcý özelliklerin en önemlisidir. 

Genel bir kabul olarak, melanositomalar büyüme
eðilimi olmayan sabit lezyonlar olmasýna raðmen geniþ
bir serideki olgularýn %15'inde kitle boyutlarýnda,
herhangi bir malignansi þüphesi oluþturmadan, uzun
yýllar içinde hafif geniþleme olduðu bildirilmiþtir16. Bu
bakýþ açýsýndan deðerlendirildiðinde melanositoma
tanýsý alan bir kitlenin belirgin büyüme göstermesi
malign dönüþümü düþündürebilir. Shields ve ark.11 klinik
olarak optik sinir ve jukstapapiller koroid melanosi-
tomasý tanýsý almýþ ve yavaþ büyüme özelliði gösteren
pigmente bir papilla tümörünün, histopatolojik olarak
optik disk ve jukstapapiller retina ve koroid  melano-
sitomasý ile iliþkili malign melanom olduðunu bildir-
miþlerdir. Bu olgunun literatürdeki iyi belgelenmiþ tek
olgu olduðunu da savunmuþlardýr.  Bu tarihten önceki

çalýþmalarda tarif edilen lezyonlarýn aslýnda malign
dönüþüm sonucu oluþmadýðý, olgulardan birinde mela-
nositomanýn malign dönüþüm oluþmadan beklenmedik
þekilde büyüdüðü, diðerinde ise mevcut klinik tablonun
jukstapapiller koroid melanomunun optik disk üzerine
ilerlemesi sonucu geliþtiði öne sürülmüþtür10,17,18.
Literatür araþtýrmamýz sonucunda optik disk
melanositomasýnýn malign dönüþümüne ait iyi
belgelenmiþ toplam üç olgu sunumu saptadýk11-13.
Sunulan olgularýn ortak özelliði, tümünün 6-9 yýl
boyunca klinik olarak takip edilebilmiþ ve lezyonlarýnýn
ilk halinin melanositoma ile uyumlu olduðunun
belgelenebilmiþ olmasý idi. Yazarlar bu sayede kitlenin
kliniðindeki deðiþikliklerden malign dönüþüm tablosunu
kolaylýkla anlayabilmiþ ve tedavi planlarýný buna uygun
olarak deðiþtirmiþlerdir. Klasik melanositoma tanýsý alan
olgulara herhangi bir tedavi uygulamasý gerekli deðildir.
Olasý malign dönüþüm yönünden olgularýn yýllýk
kontrolü ve fundus fotoðrafý ile kitlenin takibi yeterlidir.
Malign dönüþüm oluþmasý durumunda enükleasyon
endikasyonu konabilir ise de bu dönüþümün çok nadir
olmasý nedeniyle daha tutucu bir yaklaþým þiddetle
önerilmektedir18. Burada sunduðumuz olgumuzda taný
ve tedavi yaklaþýmý açýsýndan bazý zorluklar yaþadýk.
Bunun nedeni olgumuzun klinik özelliklerinin literatürde
bildirilen diðer olgulardan bazý yönleri ile farklýlýk
göstermesidir. Olgumuzda saptadýðýmýz optik diski
kaplayan ve jukstapapiller koroidi de tutan pigmente
kitle, bulanýk görme semptomu oluþturmakta idi. Ayrýca,
her ne kadar melanositomalar optik disk üzerinde
yerleþen pigmente kitlelerin en sýk nedeni olarak kabul
edilse de, olgumuzda melanositomanýn tipik klinik, FFA
ve USG bulgularý mevcut deðildi. Bulgularýmýz daha çok
malign melanom ile uyumlu idi. Ancak, optik disk
melanositomasýnýn malign dönüþümünün çok nadir,
optik sinirin birincil malign melanomunun daha da
nadir olduðu düþünüldüðünde, klinik bulgularla
desteklense de, yeterli takibi olmayan ve tam gören bir
göz için enükleasyon kararý vermekte oldukça zorlandýk.
Tüm verileri birleþtirdiðimizde bu kitlenin olasý bir optik
sinir baþý melanositomasýnýn malign dönüþümü, optik

Resim 55: Optik sinir komþuluðunda malign melanom. (x 40) Resim 66: Ýmmünohistokimyasal olarak HMB45 ile malign melanom
hücrelerinde intrasitoplazmik boyanma. (x 200) 
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sinirin malign melanomu veya optik disk üzerine doðru
büyüyen bir jukstapapiller koroid melanomu
olabileceðini düþünerek hasta gözü almaya karar
verdik. 

Bulbusun histopatolojik incelenmesinde karma tip
malign melanom ile uyumlu epiteloid ve iðsi hücrelerin
yaný sýra, melanin soldurma iþlemini takiben bu hücre-
lere komþu alanlarda küçük, tek tip, veziküllü çekirdekli,
soluk eozinofilik boyanan, geniþ sitoplazmalý ve mitotik
aktivite göstermeyen hücre topluluðu saptadýk. Bunlarýn
melanositoma hücreleri ile olan benzerliði, bize, kitlenin
bir olasýlýkla melanositoma kökenli olabileceðini
düþündürmektedir. 

Sonuç olarak; yeterli klinik geçmiþ bilgisi olma-
masýna raðmen, mevcut klinik ve laboratuar bulgular
ýþýðýnda olgumuzda saptadýðýmýz kitlenin olasý bir optik
disk melanositomasýnýn malign transformasyonu
olabileceðine karar verdik. Ayrýca, olgumuzdakine
benzer malign klinik tablonun yerleþmiþ olduðu
durumlarda, Joffe ve Shields'ýn da belirttikleri gibi, optik
sinir melanositomasýnýn malign dönüþümü ile bunu taklit
edebilen optik sinirin birincil malign melanomunun
ayrýmýnýn "çözümü zor bir sorun" olmaya devam ettiðini
düþünmekteyiz18.   
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