Tiirk Norogiriirji Dergisi 11: 135 - 139, 2001

Calig: Kranial Malign Melanom-Norokutansz Melanozis: Iki Olgu Swnuimu

Kranial Malign Melanom-No6rokutanéz Melanozis
Iki Olgu Sunumu

Intracranial Malignant Melanoma-Neurocutaneous Melanosis:
A Report Of Two Cases

MEHTAP DALKILIC CALIS, VAROL CALIS, NIHAN AKSAKALLI,
DAMLANUR SAK1Z, MURAT TASKIN, OKTAY INCEKARA

S.S.Y.B. Sisli Etfal Egitim ve Arastirma Hastanesi Radyasyon Onkolojisi Klinigi (MDC,01),
Patoloji Laboratuar (DS) S.5.Y.B. Bakirkéy Ruh ve Sinir Hastaliklar1 Hastanesi 1. Norosiriirji Klinigi (VC,MT)
Istanbul Universitesi Onkoloji Enstitiisii Tiimor Patolojisi Bilim Dali (NA) Istanbul

Gelig Tarihi: 17.11.2000 <> Kabul Tarihi: 01.03.2001

Ozet: Norokutandz melanozis; biiyiik veya gok sayida
pigmente konjenital neviisler ve melanin igeren hiicrelerin
leptomeninkslerde agir1 proliferasyonu ile karekterize,
seyrek gortilen konjenital bir sendromdur. Yetigkin olgular
oldukga seyrektir. Bu nedenle bu iki olgu sunulmug ve
literatiir gbzden gegirilmistir. 20 yasinda erkek hastada,
intrakranial sol temporoparietal bélgede kitle tespit edildi.
Sirtinda iki adet ve sag uyluk arkasinda bir adet konjenital
neviis mevcuttu. 45 yasinda erkek hastada, intrakranial
saf frontal bolgede tlimoral kitle; sol lumbal bolgede ve
sol ayaginda iki adet konjenital neviis mevcuttu.
Hastalarin her ikisi de cerrahi rezeksiyonu takiben
eksternal radyoterapi, kombine biyokemoterapi ve
hormonoterapi ile tedavi edildi.

Nérokutandz melanozis’te intrakranial malign melanom
insidans: dikkate degerdir. Giiniimtizde kiiratif tedavisi
yoktur. Kranial malign melanomlar igin radyoterapi en
sik kullanilan tedavi seklidir. Kemoterapilerin hormonal
tedavi ile kombinasyonu iyilesmeyi arttirr.

Anahtar Kelimeler: Biyokemoterapi, cerrahi,
hormonoterapi, intrakranial malign melanom,
norokutanéz melanozis, ra'dyoterapi,

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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GIRiS

Norokutanoz melanosis (NCM); biiytik veya
cok sayida pigmente konjenital nevisler ve melanin
iceren hiicrelerin leptomeninkslerde asir
proliferasyonu ile karekterize, seyrek goriilen
konjenital bir sendromdur (7,10,15-17). Embriyonal
noroektodermin morfogenezinde bir bozukluk
oldugunu diistindiirmektedir (10).

Konjenital melanositik nevtislerin prevalansi
% 1-6’dir. Diffiiz veya multifokal olabilirler.
Melanozis, néral doku ve spinal kordu infiltrasyona
egilimlidir, uzak metastaz olusabilir (1,19). Genellikle
maligniteyi gosteren histolojik bulgular bulunur.
Nérolojik muayenede kafa ici basincinda artma, fokal
norolojik belirtiler saptanir (18).

Norokutandz melanozis, beynin spesifik
lokalizasyonlarinda goriiliir. Bu lokalizasyonlarin
bilinmesi biiyilik cilt neviislerinin malign
dejenerasyonuna sekonder metastazlarin, bu
hastaligin bir kisminda goriilen melanin
birikmelerinden ayirmmina yardim eder (2,6,20).

Wests sendromu, Mills sendromu ve Dandy-
Walker malformasyonu ile birlikteligi tanimlanmustir
(3,6,9,14). Intrakranial amelanotik malign melanom
ile beraberligi bildirilmistir (19).

OLGU SUNUMU 1

20 yasinda erkek hasta, bas agrisi, kusma ve
biling kayb1 sikayetleri ile S.5.Y.B. Bakirkoy Ruh ve
Sinir Hastaliklar1 I. Norosirtirji Klinigi'ne bagvurdu.
BBT’de sol temporoparietal bolgede hematomu
distindiiren yiiksek dansiteli bolge tespit edildi
(Sekil 1). Cerrahi rezeksiyon uygulandi. I.U.Onkoloji
Enstitiisti Tiimor Patolojisi Bilim Dali'nda incelenen
rezeksiyon piyesi histolojik olarak; “malign melanom
ve arterioventz malformasyon (AVM)” olarak rapor
edildi. Incelenen kesitlerde bol damarli tiimor
dokusu goriildii. Timor, kahve renkli pigment iceren
ve yer yer palisad bigiminde dizilme gosteren atipik
melanositlerden olusmaktaydi (Sekil 2). Uygulanan
Masson Fontana boyama yontemi ile bol miktarda
melanin pigmenti varlig saptandi (Sekil 3).

Hastada dogustan var olan, sirtinin sol tarafinda
iki adet 5x5 cm biiytkliikte, killi, diizensiz ve
pigmentli neviis ile sag uyluk arkasinda 1x0.5 cm
buiytikliikte bir adet kiiglik neviis mevcuttu.
Biyopsiler yapild: ve S.S.Y.B. Sisli Etfal Egitim ve
Arastirma Hastanesi Patoloji Laboratuari’'nda dev
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Sekil 1: 1. olguda kranial BT"de sol temporoparietal
bdlgede hematom olarak degerlendirilen
hiperdens yer kaplayici lezyon goriilmektedir.

Sekil 2: Yer yer palisad biciminde dizilme gosteren,
damarlar ¢evresinde yogunlasma gosteren atipik
melanositlerden olusan timor goriilmektedir
(HE,x40).

neviisler “bilesik nevus” (Sekil 4); kiiciik neviis
“junktional nevus” ($ekil 5) olarak rapor edildi.

Operasyon sonrast ¢ekilen BBT’de sol
temporoparietalde 21x25 mm boyutlarinda rezidi
kitle tespit edildi. Biyokimyasal tetkiklerinden ALP
ve GGT degerleri ytiksekti. Yapilan tetkikler sonucu
bagka bir yerde tiimor tespit edilmedi.

Hastaya S.5.Y.B. Sisli Etfal Egitim ve Arastirma
Hastanesi Radyasyon Onkolojisi Klinigi'nde total
kraniuma 10 fraksiyonda toplam 30 Gy eksternal

“
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Sekil 3: Cok sayida damar kesiti cevresinde dizilmis, bol
melanin pigmenti igeren atipik melanositlerin
olusturdugu tiimor izlenmektedir (Fontana,x100).

Sekil 4: Bilesik neviis: Epidermis bazal tabakasinda ve
dermiste uniform neviis adalan goriilmektedir

(HE, x40).

Sekil 5: Junktional neviis Epidermis bazal tabakasinda

uniform neviis hiicre adalar1 gorilmektedir
(HE,x100).
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radyoterapi uygulandi. Kombine biyokemoterapi
(cisplatin 50 mg, DTIC 300 mg, interferon-2a 9
milyonIU, 1.42.43. giin, 28 giinliik sikluslarla) 6 kiir
uygulandi. Hormonoterapi olarak tamoksifen 20
mg/gln, devamh verildi.

Tedavi bitiminden 6 ay sonra cekilen BBT'de
tumor gorilmedi. 3 ay sonra bas agrisi, kusma
sikayetleri olmas1 nedeniyle gekilen BBT’de aym
lokalizasyonda hematom tespit edilerek opere edildi.
Operasyondan sonra sikayetleri diizelen hastanin
patolojik incelemesi “hematom ve AVM” olarak
rapor edildi. Bu operasyondan bir ay sonra hastanin
sikayeti olmaksizin evinde aniden eksitus oldugu
ogrenildi. Otopsi yapilamadi. Hastanin yasam stiresi
17 aydir.

OLGU SUNUMU 1II

45 yaginda erkek hasta, ani baslayan bas agrisi
ve kusma sikayetleri ile S.5.Y.B. Bakirkéy Ruh ve
Sinir Hastaliklar1 I. No6rosiriirji Klinigi'ne bagvurdu.
Norolojik muayenesinde bilateral papil 6demi ve sol
hemiparezi saptanan hastaya gekilen kranial
magnetik rezonans goriintiillemede (MRG) sag
frontalde kitle tespit edilerek (Sekil 6a ve 6b) total
cerrahi rezeksiyon uygulandi. 1.U. Istanbul Tip
Fakiiltesi Noropatoloji Bilim Dali'nda incelenen
parafin kesitlerde damarlarin cevresinde dizilmis,
diffiiz olarak yayihm gosteren atipik melanositlerden
olusmus tiimor dokusu goriildi. Arada genis nekroz
alanlar1 mevcuttu (Sekil 7). Atipik melanositlerin bir
kismi kahve renkli pigment icermekteydi. Bu
hiicreler immiinohistokimyasal olarak MSA boyama
yontemi ile pozitif reaksiyon verdi. “Malign
melanom” olarak rapor edildi.

Hastanin sol lumbal bélgesinde ve sol ayaginda
birer adet dogustan var olan, dev, kill1 ve pigmente

neviis mevcuttu. Biyopsi “bilesik nevus” olarak rapor
edildi.

Hasta eksternal radyoterapi (total kranium/30
Gy), kombine biyokemoterapi ve hormonoterapi ile
(1.hastaya uygulanan tedavi protokolit) tedavi edildi.
4. kiir kemoterapi sirasinda aymi lokalizasyonda niiks
tespit edilen hastada, tedaviye yanit alinmads, hasta
eksitus oldu. Hastanin yasam siiresi 8 aydir.

TARTISMA

Kranial melanom olasilhikla piadaki
melanositlerinden kaynaklanabilen malign bir

‘timordiir. Konjenital melanositik nevuslar ise benign
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Sekil 6a:1I. olguda kranial MRG’de sag frontal bolgede,
kistik komponenti bulunan, genis 6dem alani
iceren ve dura ile yakin komsulugu olan
intraaksiyel yerlesimli kitle goriilmektedir.

Sekil 7: Genis liimenli damarlar gevresinde dizilen,
bazilar: pleomorfik ¢ekirdekli, nevoid ya da
fuziform bigimli, yer yer melanin pigmenti igeren
atipik melanositlerin olugsturdugu tiimér
goriilmektedir (HE,x250).

deri timorleridir ve malign melanoma déniisme riski
zamanla artmaktadir (8,13). Melanom hiicreleri ile
bazal sisternalarin tutulumu, internal hidrosefaliye
neden olur ve malignitenin histolojik bulgulan
olmadiginda bile prognoz kotiidiir (16).

Norokutanéz melahozis'te tiimér pons,
serebellum, anterior temporal lob gibi MRG ile
belirlenebilen beynin spesifik lokalizasyonlarinda
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Sekil 6b:Kitle, kontrast enjeksiyonu sonrasi cevresel
irregtiler kontrast tutulumu gostermektedir.

gorulur (2,6,20). Birinci olgumuzda lezyon,
temporopariatel bolgede hematom seklinde gortildii.
Klinik tabloda hizli kotiilesme gelistigi igin cerrahi
uyguland. Ikinci olguda kitle frontal yerlesimliydi.
Her iki olguda da bagka bir malign melanom lezyonu
tespit edilmediginden tiimorler primer olarak kabul
edildi.

Her iki hastamizda bulunan dev neviisler
benign ozelliktedir. Junktional neviislerin hemen
hepsinde marjinal degisiklikler goriiliir ve zamanla
bilesik neviise ve intradermal neviise déniisiir.
Marjinal degisiklikleri belirgin olanlarin malign
melanom ile ayirimi gii¢ olabilir. Marjinal
degisiklikler multipl odaklar halinde gériiliir, bu
nedenle genis olarak cikarilmalar gerekir.

Diinya literatiiriinde 289 konjenital biiyiik
melanositik nevus olgusu bulunmaktadir. Genellikle
yazarlar, nérokutanoz melanozis olgularmin otopsi
bulgularmi inceleyerek bildirmislerdir. Bu hastalarin
33’1 agikca belirti veren santral sinir sistemi
melanozisidir. Olgularin 22’sinin solid, 11’inin diffiiz
lezyon olusturdugu gosterilmistir(4,5,18).

Gilinlimiizde kiiratif bir tedavisi yoktur (14).
Intrakranial yerlesmis primer olgular ile metastatik
olgular ayn: sekilde radyoterapi ve kombine
kemoterapiler ile tedavi edilirler. DAV tedavisi
(DTIC, ACNU, VCR), ACNU’nun intratekal
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perfiizyon tedavisi, interferon-a, interlokin-2,
sisplatin ve vinblastin gibi ajanlar ile tedaviler
denenmektedir(11,12,18,20). Her iki olgumuz da
radyoterapi, biyokemoterapi ve hormonoterapi ile
tedavi edildi. Semptomlarin ortaya ¢ikist ile 6liim
arasindaki siire ortalama 7 aydir(13,18).
Hastalarimizin yagam stireleri mevcut tedavilerle
literatiirle ayni kalmis, uzatilamamastir.

SONUC

Noérokutanéz melanosis nadir goriilen
konjenital bir sendromdur, yetiskin olgular oldukga
azdir(11). Biiytlik konjenital melanositik nevtsler ile
santral sinir sistemi melanozisi birlikteligine dikkat
edilmelidir. Daha etkin tedavi modalitelerine ihtiyag
vardir.
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