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Ozet: Norokutanoz melanozis; biiyiik veya <;oksaYlda
pigmente konjenital neviisler ve melanin i<;erenhiicrelerin
leptomeninkslerde a§lfl proliferasyonu ile karekterize,
seyrek goriilen konjenital bir sendromdur. Yeti§kin olgular
olduk<;a seyrektir. Bu nedenle bu iki olgu sunulmu§ ve
literatiir gozden ge<;irilmi§tir. 20 ya§mda erkek hastada,
intrakranial sol temporoparietal bolgede kitle tespit edildi.
Slrhnda iki adet ve sag uyluk arkasmda bir adet konjenital
neviis mevcuttu. 45 ya§mda erkek hastada, intrakranial
sag frontal bolgede tiimoral kitle; sollumbal bolgede ve
sol ayagmda iki adet konjenital neviis mevcuttu.
Hastalann her ikisi de cerrahi rezeksiyonu takiben
eksternal radyoterapi, kombine biyokemoterapi ve
hormonoterapi ile tedavi edildi.
Norokutanoz melanozis'te intrakranial malign melanom
insidansl dikkate degerdir. Giiniimiizde kiiratif tedavisi
yoktur. Kranial malign melanomlar i<;inradyoterapi en
slk kullamlan tedavi §eklidir. Kemoterapilerin hormonal
tedavi ile kombinasyonu iyiJe§meyi arttmr.

Anahtar Kelimeler: Biyokemoterapi, cerrahi,
hormonoterapi, intrakranial malign melanom,
norokutanoz melanozis, ra~yoterapi.

Abstract: Neurocutaneous melanosis is a rare congenital
syndrome characterised by large or numerous congenital
pigmented nevi and excessive proliferation of melanin­
containing cells in the leptomeninges. Adult cases are very
rare. Therefore these two cases were presented and the
literature was reviewed. A 20 year-old male patient had
a intracranial mass in the left temporoparietal region. He
had two congenital nevi on back and a small nevus on the
right thigh posterior. A 45 year-old male patient had a
intracranial tumoral mass in the right frontal region and
two congenital nevi on the left lumbal region and left food.
Both of them were treated with surgical resection followed
by external radiotherapy, combined biochemotherapy and
hormonal therapy.
The incidence of intracranial malignant melanoma in
neurocutaneous melanosis is remarkable. At present there
is no curative treatment. Radiotherapy is the most
frequently used treatment for brain malignant melanomas.
The combination of chemotherapy with hormonal therapy
yields further improvement.

Key Words: Biochemotherapy, hormonotherapy,
intracranial malignant melanoma, neurocutanous
melanosis, radiotherapy, surgery
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GiRi~

Norokutanoz melanosis (NCM); buyuk veya
<;oksaYlda pigmente konjenital nevusler ve melanin
i<;eren hucrelerin leptomeninkslerde a~Ul
proliferasyonu ile karekterize, seyrek gorulen
konjenital bir sendromdur (7,10,15-17). Embriyonal
noroektodermin morfogenezinde bir bozukluk
oldugunu du~undurmektedir (0).

Konjenital melanositik nevuslerin prevalansl
% 1-6'du. Oiffuz veya multifokal olabilirler.
Melanozis, noral doku ve spinal kordu infiltrasyona
egilimlidir, uzak metastaz olu~abilir 0,19). Genellikle
maligniteyi gosteren histolojik bulgular bulunur.
Norolojik muayenede kafa i<;ibasmcmda artma, fokal
norolojik belirtiler saptamr (8).

Norokutanoz melanozis, beynin spesifik
lokalizasyonlannda gorulur. Bu lokalizasyonlann
bilinmesi buyuk cilt nevuslerinin malign
dejenerasyonuna sekonder metastazlann, bu
hastahgm bir klsmmda gorulen melanin
birikmelerinden aymmma yardlm eder (2,6,20).

Wests sendromu, Mills sendromu ve Oandy­
Walker malformasyonu ile birlikteligi tammlanml~hr
(3,6,9,14). intrakranial amelanotik malign melanom
ile beraberligi bildirilmi~tir (9).

OLGU SUNUMU I

20 ya~mda erkek hasta, ba~ agnsl, kusma ve
bilin<;kaybl ~ikayet1eri ile S.5.YB. Baklrkoy Ruh ve
Sinir Hastahklan I. Noro~irurji Klinigi'ne ba~vurdu.
BBT'de sol temporoparietal bolgede hematomu
du~unduren yuksek dansiteli bolge t~~'pit edildi
($ekill). Cerrahi rezeksiyon uygulandl. I.D.Onkoloji
Enstitusu Tumor Patolojisi Bilim Oah'nda incelenen
rezeksiyon piyesi histolojik olarak; "malign melanom
ve arteriovenoz malformasyon (AVM)" olarak rapar
edildi. incelenen kesitlerde bol damarh turn or
dokusu goru]du. Tumor, kahve renkli pigment i<;eren
ve yer yer palisad bi<;iminde dizilme gosteren atipik
melanosit]erden o]u~maktaydl ($eki] 2). Uygulanan
Masson Fontana boyama yontemi i]e bol miktarda
melanin pigmenti varhgl sapta,ndl ($eki13).

Hastada dogu~tan var olan, Slrtmm sol tarafmda
iki adet 5x5 cm buyuk]ukte, b]Il, duzensiz ve
pigmentli nevus ile sag uyll.tk arkasmda IxO.5 cm
buyuklukte bir ad et ku<;uk nevus mevcuttu.
Biyopsi]er yaplldl ve S.s.Y.B. $i~li Etfal Egitim ve
Ara~hrma Hastanesi Patoloji Labaratuan'nda dev

(alz~: Kmllial Maligll Melallom-NoroklllallOZ MelallOzis: tki Olgll 511I111I111/

;>ekill: 1. olguda kranial BT'de sol temporoparietal
bolgede hematom olarak degerlendirilen
hiperdens yer kaplaYlCllezyon goriilmektedir.

;>ekiI2: Yer yer palisad bic;iminde dizilme gosteren,
damarlar c;evresinde yogunla~ma gosteren atipik
melanositlerden olu~an tiimor goriilmektedir
(HE,x40).

nevusler "bi]e~ik nevus" ($ekil 4); ku<;uk nevus
"junktional nevus" ($ekil 5) olarak rapor edildi.

Operasyon sonraSl <;ekilen BBT'de so]
temporoparietalde 21x25 mm boyut]annda rezidu
kit]e tespit edildi. Biyokimyasal tetkiklerinden ALP
ve GGT degerleri yuksekti. Yapllan tetkikler sonucu
ba~ka bir yerde tumor tespit edilmedi.

Hastaya S.s.Y.B.$i~li Etfal Egitim ve Ara~tm11a
Hastanesi Radyasyon Onkolojisi Klinigi'nde total
kraniuma 10 fraksiyonda toplam 30 Gy eksternal
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$ekil 3: C;:oksaYlda damar kesiti Gevresinde dizilmi:;;, bol
melanin pigmp.nti iGeren atipik melanositlerin
olu:;;turdugu tiimor izlenmektedir (Fontana,xlOO).

$ekil 4: Bile:;;ik neviis: Epidermis bazal tabakasmda ve
dermiste uniform neviis adalan goriilmektedir
(HE,x40).

$ekiI5: Junktional neviis; Epidermis bazal tabakasmda
uniform neviis hiicre adalan goriilmektedir
(HE,xlOO).

C;alz~:Kranial Maligll MelmlOm-Ni:irokutalli:iz Melnllozis: iki Olgl/ SI/Ill/ml/

radyoterapi uygulandl. Kombine biyokemoterapi
(cisplatin 50 mg, DTIC 300 mg, interferon-2a 9
milyon ID, 1.+2.+3. gun, 28 gunluk sikluslarla) 6 kur
uygulandl. Hormonoterapi olarak tamoksifen 20
mg/ gun, devamh verildi.

Tedavi bitiminden 6 ay soma <;ekilen BBT'de
tumor gorUlmedi. 3 ay soma ba:;; agnsl, kusma
:;;ikayetleri olmasl nedeniyle <;ekilen BBT'de aym
lokalizasyonda hematom tespit edilerek opere edildi.
Operasyondan soma :;;ikayetleri duzelen hastamn
patolojik incelemesi "hem atom ve AVM" olarak
rapor edildi. Bu operasyondan bir ay soma hastamn
:;;ikayeti olmaksIzm evinde aniden eksitus oldugu
ogrenildi. Otopsi yapIlamadl. Hastanm ya:;;amsuresi
17 aydIr.

OLGU SUNUMU 11

45 ya:;;mda erkek has ta, ani ba:;;layan ba:;;agnsl
ve kusma :;;ikayetleri ile S5.Y.B. Bakukoy Ruh ve
Sinir Hastahklan 1.Noro:;;irurji Klinigi'ne ba:;;vurdu.
Norolojik muayenesinde bilateral papil odemi ve sol
hemiparezi saptanan hastaya <;ekilen kranial
magnetik rezonans goruntulemede (MRG) sag
frontal de kitle tespit edilerek ($ekil 6a ve 6b) total
cerrahi rezeksiyon uygulandl. t.U. istanbul TIP
Fakultesi Noropatoloji Bilim Dah'nda incelenen
para fin kesitlerde damarlann <;evresinde dizilmi:;;,
diffuz olarak yayIlIm gosteren atipik melanositlerden
olu:;;mu:;;tumor dokusu gorUldu. Arada geni:;;nekroz
alanlan mevcuttu ($eki17). Atipik melanositlerin bir
klsml kahve renkli pigment i<;ermekteydi. Bu
hucreler immunohistokimyasal olarak MSA boyama
yontemi ile pozitif reaksiyon verdi. "Malign
melanom" olarak rapor edildi.

Hastanm sollumbal bolgesinde ve sol ayagmda
birer adet dogu:;;tan var olan, dev, kIlh ve pigmente
nevus mevcuttu. Biyopsi "bile:;;iknevus" olarak rapor
edildi.

Hasta eksternal radyoterapi (total kranium/30
Gy), kombine biyokemoterapi ve hormonoterapi ile
(1.hastaya uygulanan tedavi protokolU) tedavi edildi.
4. kur kemoterapi slrasmda aym lokalizasyonda nuks
tespit edilen hastada, tedaviye yamt almmadl, hasta
eksitus oldu. Hastamn ya:;;amsuresi 8 aydIr.

TARTI~MA

Kranial melanom olasIhkla piadaki
melanositlerinden kaynaklanabilen malign bir
tumordur. Konjenital melanositik nevuslar ise benign
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$ekil 6a:n. olguda kranial MRG'de sag frontal bolgede,
kistik komponenti bulunan, geni;; odem alam
i<;eren ve dura ile yakm kom;;ulugu olan
intraaksiyel yerle;;imli kitle goriilmektedir.

$ekil 7: Geni;; liimenli damarlar <;evresinde dizilen,
baz!lan pleomorfik <;ekirdekli, nevoid ya da
fuziform bi<;imli,yer yer melanin pigmenti i<;eren
atipik melanositlerin olu;;turdugu tiimor
goriilmektedir (HE,x250).

deri tiimorleridir ve malign melanoma donu~me riski
zamanla artmaktadlr (8,13). Melanom hucreleri ile

bazal sisternalann tutulumu, internal hidrosefaliye
neden olur ve malignitenin histolojik bulgulan
olmadlgmda bile prognoz kotudur (16).

Norokutanoz mela'flozis'te tum0r pons,
serebellum, anterior temporal lob gibi MRG ile
belirlenebilen beynin spesifik lokalizasyonlannda
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$ekil 6b:Kitle, kontrast enjeksiyonu somas! <;evresel
irregiiler kontrast tutulumu gostermektedir.

gorulur (2,6,20). Birinci olgumuzda lezyon,
temporopariatel bolgede hematom ~eklinde goruldu.
Klinik tabloda hlZh kotUle~me geli~tigi ic;in cerrahi
uygulandl. Ikinci olguda kitle frontal yerle~imliydi.
Her iki olguda da ba~ka bir malign melanom lezyonu
tespit edilmediginden tumorler primer olarak kabul
edildi.

Her iki hastamlzda bulunan dev nevusler

benign ozelliktedir. Junktional nevuslerin hem en
hepsinde marjinal degi~iklikler gorulur ve zamanla
bile~ik nevuse ve intradermal nevuse donu~ur.
Marjinal degi~iklikleri belirgin olanlann malign
melanom ile ayulml guC; olabilir. Marjinal
degi~iklikler multipl odaklar halinde gorulur, bu
nedenle geni~ olarak C;lkanlmalan gerekir.

Dunya literaturunde 289 konjenital buyuk
melanositik nevus olgusu bulunmaktadlr. Genellikle
yazarlar, norokutanoz melanozis olgulanmn otopsi
bulgulanm inceleyerek bildirmi~lerdir. Bu hastalann
33'u aC;lkc;a belirti veren santral sinir sistemi

melanozisidir. Olgularm 22' sinin solid, 11'inin diffuz
lezyon olu~turdugu gosterilmi~tir(4,5,18).

Gunumuzde kuratif bir tedavisi yoktur (14).
Intrakranial yerle~mi~ primer olgular ile metastatik
olgular aym ~ekilde radyoterapi ve kombine
kemoterapiler ile tedavi edilirler. DA V tedavisi
(DTIc, ACNU, VCR), ACNU'nun intratekal
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SONU<;

Narokutanaz melanosis nadir garulen
konjenital bir sendromdur, yeti~kin olgular olduk~a
azdu(11). Buyuk konjenital melanositik nevusler ile
santral sinir sistemi melanozisi birlikteligine dikkat
edilmelidir. Daha etkin tedavi modalitelerine ihtiya~
vardlr.
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perhizyon tedavisi, interferon-a, interlakin-2,
sisplatin ve vinblastin gibi ajanlar ile tedaviler
denenmektedir(11,12,18,20). Her iki olgumuz da
radyoterapi, biyokemoterapi ve hormonoterapi ile
tedavi edildi. Semptomlann ortaya <;rh;>! ile alum
arasmdaki sure ortalama 7 aydu03,18).
Hastalanmlzm ya~am sureleri mevcut tedavilerle
literaturle aym kalml~, uzahlamaml~hr.
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