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Ozet: Amag: Leptomeninksin primer pigmente
timérleri nadirdir. Ik kez 1972'de tamimlanmis olan
meningeal melanositoma ileilgili; simdiye kadar az sayida
olgu sunulmustur. C2-4 lokalizasyonlu meningeal
melanositoma olgusu sunulmustur.

Yéntem: Bu galismada; 37 yasinda spinal meningeal
melanositoma olgusu literatiir gozden gegirilerek
sunulmusgtur. Meningeal melanositomay: melanin
pigmenti iceren meningiomalardan ve malign
melanomlardan histolojik ayirier kriterler saptanmus,
spinal menengiom ve diger spinal tiimérlerden klinik-
radyolojik ayiric1 6zellikleri irdelenmistir.

Bulgular: 37 yasinda erkek hastada basvurusundan 20
glin dnce ense, boyun agrisi ve sag yan gligstizliigu
gelismis. Manyetik rezonans incelemesinde C2-4
dilizeyinde intradural, T1’de hiperintens, T2'de izointens
kitle saptandi. Mikrocerrahi ile intradural kitle total
cikarildi. Postoperatif dénemi olagan gegen olgunun 3
yillik takibinde olgu saghkhdir ve rekiirrens
gorlilmemistir.

Sonug¢: Malign melanom, melanoblastom gibi pigmente
lezyonlar malign gidisli olmalarina karsin; meningeal
melanositomalar benign lezyonlardir. Tam ¢ikarilma ile
kiir veya uzun stireli remisyon elde edilebilir.

Anahtar Kelimeler: Melanositoma, meningeal tiimér,
spinal tiimor.

Abstract: Objective: Primer pigmented tumors of the
leptomeninges are rare. Meningeal melanocytoma was first
described in 1972 and few cases have been published so
far. A case of meningeal melanocytoma involving the C2-4
is presented.

Methods:  In this article, a 37 year-old man patient with
spinal meningeal melanocytoma is presented. The literature
is reviewed. Pathological criteria are presented to
distinguish meningeal melanocytoma from meningiomas
containing melanin pigment and from malign melanoma.
Radiographic and clinical criteria are presented to
distinguish meningeal melanocytoma from spinal
meningioma and other spinal tumors.

Results: A 37 year- old man, 20 days before presentation he
became cervical pain and weak in both of his right
extremities. In the magnetic resonance, the C2-4 intradural
lesions was hiperintens in T1 weighted and isointens in T2
weighted. By using microsurgery technique the lesion was
removed completely. Two years after surgery the patient
was alive and well without clinical evidence of disease.
Conclusion: In contrast to other pigmented lesions such as
malignant melanomas and melanoblastomas of the
meninges, meningeal melanositoma is a benign lesion and
complete surgical removal results in cure or prolonged
remission.

Key Words: Melanocytoma, meningeal neoplasm, spinal
tumor.




Tiirk Narogiriirji Dergisi 12: 255 - 261, 2002

GiRiS

Santral sinir sisteminin pigment igeren
tiimorleri nadirdir. Lokalize veya diffiiz, malign veya
benign olabilirler (10). Meninksin lokalize melanotik
timorleri; melanotik meninjioma, melanotik
schwannoma ve meningeal melanositoma olarak
tanimlanmislardir.

Primer meningeal melanositomalar siklikla
posterior fossa ve spinal kord boyunca yerlesen,
meningeal melanositlerden gelisen ve nadir gortilen
neoplazmlardir (3). Giiniimiize kadar literattirde
intrakranial ve intraspinal olmak {izere 60’a yakin
olgu rapor edilmistir. 23 tanesinin spinal yerlesimli
oldugu gortilmistiir. Literatiir gozden
gecirildiginde; Oruckaptan ve arkadaslarinin
sundugu posterior fossa yerlesimli melanositoma
olgusu disinda olguya tilkemizde rastlanmamistir
(19).

Olgumuzu oldukca nadir goriilen benign
neoplazm olmas, total cerrahi rezeksiyonun tedavi
edici olmas1 nedeniyle; klinik, radyolojik ve
histopatolojik Ozellikleri ile literatiir esliginde
degerlendirerek sunduk.

OLGU SUNUMU

37 yaginda erkek hasta; bir ay 6énce baslayan
boyun agrisi, 20 giin 6nce gelisen sag kol ve bacakta
giicsiizlitk yakinmasi ile klinigimize yatinldi. Oz ve
soy gecmisinde 6zellik tanimlanmadi, sistemik
muayenesi normaldi ve herhangi bir cilt lezyonu
yoktu. Norolojik muayenesinde; sag hemiparezi (3/
5) ve sag hemihipoestezi mevcuttu. DTR" ler 4 yonli
canhydi, bilateral Babinski pozitifti. Karin cildi
refleksi alinamiyordu ve sfinkter kusuru yoktu.

Direkt servikal grafiler normaldi. Servikal
MRG'de C2-4 arasinda uzanan, T1 agirhkl kesitlerde
hiperintens, T2 agirlikli kesitlerde izointens goriinen
3.5 ¢cm uzunlugunda intradural ekstramediiller
yerlesimli kitle lezyonu tespit edildi (Sekil 1-2).
Gadolinium enjeksiyonunu takiben belirgin kontrast
tutulumu saptanda (Sekil 3).

Olgu oturur pozisyonda C2-5 laminektomi ile
opere edildi. Duranin sag tarafta siyahlagmis oldugu
gorildu. C3 diizeyinde 3x2x2 cm boyutlarinda
intradural ekstramediiller yerlesimli koyu siyah
renkli ve iyi simirli kitle dura ile birlikte total gikarild.
Dura; duraplasti ile kapatildi.
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Sekil 1: T1 agirlikli sagittal MRG Kkesitinde C2-4
diizeyinde kitle lezyonu.

Sekil 2: T2 agirhikh sagittal MRG kesiti.

Postoperatif donemde hizla norolojik diizelme
gorildii. 2 yil sonraki kontrol servikal MRG’ sinde
reziddiel timor veya niiks saptanmadi (Sekil 4). Olgu
halen klinigimiz takibinde olup; norolojik bulgusu
yoktur.
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Sekil 3: T1 agirhikh kontrastl sagittal MRG kesiti.

Sekil 4: Postoperatif 2. yilda kontrol MRG, niiks veya

reziduel kitle saptanmada.

HiSTOPATOLOJI

Makroskopik olarak 2x1.5x1.5 cm. boyutlarinda,
siyah renkli, kapstillii, yumusak kivamh dokununigik
mikroskobu ile H&E kesitlerinin incelenmesinde; yer
yer belirgin ntikleoluslar, mitotik aktivite gostermeyen
uniform niikleuslu igsi ve epiteloid hiicrelerin
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olusturduklar iyi sinirh ttimoral gelisim izlendi (Sekil
5). Hiicre detaymi ortmeyen miktarda melanin
pigmenti iceren hiicreler, selliiler yuvalar ve kiictik
lobiiller olusturma egilimindeydi. Arada melanofaj
gruplan dikkati gekmekteydi (Sekil 6). Retikiilin 6zel
bovasivla hiicreler vuvalar seklinde sarilir (Sekil 7).

Sekil 5: Bazilart melanin pigmenti igeren igsi hticrelerin
olusturdugu selliiler, iyi sinirli timor (H&E X 44).

Sekil 6: H&E X 440 buytitme ile bazilari melanin pigmenti
iceren, mitotik aktivite ve pleomorfizm
gostermeyen igsi ve epiteloid hiicreler.

i

Sekil 7: Retikulin ozel boyasiyla hucrelerin gruplar
halinde sarilmasi (Retikiilin X 220)
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Tiimor hiicreleri immunohistokimyasal olarak yaygm,
kuvvetli sitoplazmik ve niikleer pozitiflik
gostermekteydi (Sekil 8). HMB-45 diffuz sitoplazmik
pozitif ve epitelial membran antijen (EMA) negatif
bulundu. MIB-1 indeksi %2’ nin alinda bulundu.

ekil 8 Tumoral hiicrelerin immunohistokimyasal olara
kil 8: T 11 lerin i histokimyasal olarak
yaygin kuvvetli S-100 pozitifligi ( X 440).

TARTISMA

[k defa 1972 yilinda Limas ve Tio tarafindan
benign pigmente leptomeningeal ttimérlerin, schwan
hiicreleri veya meningotelyal fibroblastlardan
ziyade leptomeningeal melanositlerden orijin
aldig belirtilerek, melanositik orjin tanimlanmistir
(15). Melanositomalar siklikla kranioservikal
bileske ve spinal kord leptomeninksinin pigmente
hiicrelerinden gelisirler (13).

Leptomeningeal melanositlerden gelisen
neoplazmlar nadir gortilen lezyonlardir. Diffiiz yada
lokalize formlar1 vardir. Difftiz olanlar
(melanomatosis) genellikle norokiitanoz melanosis
sendromu ve Ota neviist ile birliktedir. Lokalize
lezyonlar sporadik meningeal kitleler olarak gortliir.
Iyi diferansiye melanositom ve malign melanomdan
olusur. Literatiirde melanoblastom gibi ara formlar
belirtilmektedir. =~ Melanositomlar  benign
neoplazmlardir. Primer rezeksiyon tedavi edicidir.
Melanomlar agressif tiimorlerdir. Ttimortn yeri ve
rezeksiyon miktarina bagl olarak prognozu
degiskendir (7).

Ayirici tanmida intradural ekstramediiller
yerlesimli tiimorler olan malign melanom (primer
yada metastatik), schwannom, meningiom ve
melanoblastom akilda tutulmalidir.
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Olgumuz 37 yagindadur. Literattirde sunulan 23
spinal meningeal melanositoma olgusunun klinik
ozelliklerini iceren tablo incelendiginde en genc yas
16, en ileri yas 75 olmak tizere yas ve cins dominansi
gozlenmedigi saptanda.

Olgumuzda timor seviyesini C2-4 olarak
saptadik. Literatiirde timoriin spinal kanal boyunca
goriilebilecegi, ancak servikal lokalizasyonun daha
fazla oldugu goriildii. Vajtai ve arkadaslan
kranioservikal lokalizasyonlu bir olgu, Alameda ve
arkadaslar filum terminale lokalizasyonlu bir olgu
sunmuslardir (2,27)(Tablo 1).

Meningeal melanositoma vakalarina genellikle
operasyon Oncesi uzun semptom stiresi ve benzer
klinik 6zelliklerinden dolay1 meninjiom, schwannom
tanis1 konur. Malign melanom vakalarinda semptom
stiresi daha kisadir.

Meningeal melanositoma; enkapsiile, koyu
siyah, komsu duraya siki yapisik kitle lezyonu olarak
goriilir (14). Bazi meninjiomlar tumor igi
hemorajiden dolay1; hemosiderin miktarina bagh
olarak koyu siyah renkli goriinebilir (15).
Intraoperatif olarak pigmente schwannom, pigmente
meninjiom ve melanom arasindaki farkhiligi ayirt
etmek giic olabilir (12,17,26,28). Olgumuzda tiimor;
koyu siyah renkli, intradural ve meninkslere
yapisikti.

Meningeal melanositomalar radyolojik olarak
meninjiom ve ndrinomlara benzerler (17). BT de
siklikla iyi sinirly, izodens veya hafif hiperdens,
homojen kontrast tutan kitle lezyonu olarak gortiltr
(24). MRG’ de melanin pigmentinin miktarina bagl
olarak giiclii sinyal gosterir. T1 agirhikl kesitlerde
hiperintens, T2 agirlikli kesitlerde izo-hipointens
gorulir. Bu ozellik melanin igeren pigmente
tiimorlere spesifik olabilir. Ancak bu gortintii malign
melanomu ayirt etmeye yaramaz (5,6).

Ayirial tanida akilda tutulmasi gereken
schwannomalar orta yashlarda sik gorulur. %75
intradural ekstramediiller olmakla birlikte %15'i
dumbbell lezyon olarak goriliir. Norofibromatozisli
olgularda multipl lezyon siktir. Radyolojik olarak
noral foramende genisleme, pedinkiiler erozyon ve
intradural lezyonlarda vertebra posterior arkusunda
genisleme schwannomay: disiindirmelidir.
Schwannomalarda lomber lokalizasyon daha siktir.
Genellikle MRG’ de T1 agirlikh kesitlerde %75
izointens, %25 hipointens goriilmesi; T2 agirhkh
kesitlerde %95 hiperintens goriilmesi ayirt edici
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Tablo I: Spinal meningeal melanositoma olgularinin literatiir 6zeti.
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Seri-referans no. Yasg-cins Tiimor lokalizasyonu |Operasyon |Radyoterapi | Niiks
Lindbom, 1912 (16) 45/K C2 Otopsi Yok Yok
Roy ve Foot, 1940 (22) 29/K L1-3 Total Var Yok
Bakady ve Ark., 1950 (3) 42/E L1-4 Subtotal Yok Yok
Abbott ve Ark., 1968 (1) 57/E T4 Total Yok Yok
Limas ve Tio, 1972 (15) 71/E C1 Otopsi Yok Yok
Ferralini ve Lemma, 1974 (8) 38/K T11-L1 Subtotal Yok Yok
Graham ve Ark., 1976 (9) 52/K C7 Subtotal Yok Yok
Kermarecy, 1977 (13) 44/K T7-T8 Subtotal Var Yok
Steinberg ve Ark., 1978 (25) 71/K T3 Subtotal Var Var
Lach ve Ark.,1988 (14) 20/K C1-2 Total Yok Yok
Kawara ve Ark., 1989 (12) 38/E C3-C5 Total Yok Yok
Litofsky ve Ark., 1992 (17) 32/E C1-C5 Total Yok Yok
Tatagiba ve Ark., 1992 (26) 40/E C8 Total Yok ?
Park ve Ark., 1992 (20) ? T3-T4 Total Yok Yok
Barth ve Ark., 1993 (4) 49 /K T10-T12 Total Yok Yok
Sankhla ve Ark., 1996 (23) ? 5 Total Yok Yok
Ibanez ve ark., 1997 (11) 44 /K T Total Yok Var
Clarke ve ark., 1998 (5) 21/K T Subtotal Var Var
Matsumoto ve ark., 1998 (18) 30/K T Total Yok Yok
Alameda,1998 (2) ? Filum Total Yok Yok
Shimoda ve ark., 1999(24) 75/K T1-2 Subtotal Yok ?
Rasmussen ve ark., 2000 (21) 16/K Ust servikal Total Yok Yok
Vajtai, 2001(27) 59/K Kranioservikal Subtotal Yok Yok
Guivenc ve ark., 2002 37/E C2-C5 Total Yok Yok

olabilir. Kontrast tutulumu melanositomlar ile
benzerdir. Ancak schwannomlarin malign
olanlarinda kistik, hemorajik ve nekrotik
komponentden dolay:r T2 agirlikli kesitlerde
hiperintens goriilebilir. Schwannomalarda benzer
klinik bulgular olmakla birlikte, sinir kokleri ile iligkili
olmasiyla radikiiler agr ve radikiilopati bulgular
daha sik goriiltr (3,6,19,26).

Spinal tiimorler iginde ikinci en sik gortilen
meningiomalarin gogu tipik  benign
meningiomalardir. Orta yasta ve kadinlarda sik
gortiltir. 5. ve 6. dekatda goriilme sikligi artar. En sik
torasik lokalizasyonda daha az siklikla servikal
lokalizasyonda goriiliir. %901 intradural
ekstramediiller yerlesimli olup %5 dumbbell yada
ekstradural yerlesimli olabilir. Radyolojik olarak
kemik erozyon nadirdir. MRG’de T1 ve T2'de spinal
kord izointens gorlnti verir. Kontrast tutulumu

degisken olmakla birlikte kalsifiye meningiomlar
hipointens goriiliir ve minimal kontrast tutulumu
gozlenir. Intrakranial meningiomalara gore dural tail
daha seyrektir. Klinik bulgular melanositoma ile
benzerdir (1,3,6,8,17,22).

Konus ve filum lokalizasyonlu tiimérlerde
ayiricl tanida epandimomlar, epidermoid ve
dermoid tiimdrier ve metastaz akla gelmelidir
(3,10,22 ).

Primer veya metastatik malign melanom ve

‘melanoblastomda ayirici zordur. Malign melanomda

kisa semptom siiresi ve metastatik olanda multipl
olabilmesi ayirt edici olabilir. Esas tan1 histopatoloji
ile konur.

Pigmente meningiomalar ile melanositomlar
klinik ve histolojik olarak karigsan lezyonlar olup
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meningeal kokenlidirler. Histolojik olarak
melanositomlarda igsi ve epiteloid hiicreler karigim
halinde bulunurlar. Niikleolus belirginligi
meningiomalarda izlenmez. Melanositom
Immunohistokimyasal olarak S-100 protein ve HMB-
45 pozitifligi, EMA negatifligi ile pigmente
meningiomdan ayrilir.

Melanositomalarin pigmente schwannomlar ile
ayiricl tanist zordur. Benzer histolojik ve
immunohistokimyasal boyanma 0Jzellikleri
gosterirler. Schwannomda igsi hiicreler baskindir ve
retikiilin 6zel boyas: ile tek tek sarilirlar. Cauda
equina ve intraspinal kompartmanda lokalizedir ve
sinir kokleri ile iliskide olmas ile ayirtedilebilir
(2,7,24,27).

Melanositomun malign melanomdan ayirici
tanis1 onemlidir. Melanositomlar daha az hiicresel
olup niikleer sitoplazmik oran diistiktiir. Belirgin
niikleer hiperkromazi gostermeyen melanositom
hiicreleri demetler veya tabakalar seklinde
diizenlenir, uniform oval niikleusludur. Mitotik
aktivite dustiktiir, MIB-1 indeksi genellikle %1" den
azdir. Santral sinir sistemi invazyonu, yaygin
ntikleer atipi, artmis mitotik aktivite ve koagulatif
nekroz malign melanom lehinedir (7).

Literatiirde otopsi ile tan1 konulan iki olgu
mevcuttur (15,16). Sunulan olgularin 13’ {ine total
cerrahi rezeksiyon yapilmus, iki olguda rekiirrens
oldugu belirtilmistir (4,11). Subtotal rezeksiyon
yapilan 8 olgunun ikisinde rekiirrens oldugu
belirtilmistir (5,25) (Tablo 1). Olgumuza total cerrahi
rezeksiyon yapildi. Postoperatif radyoterapi veya
baska tedavi yontemleri uygulanmadi. Halen klinik
ve radyolojik takibi stirmekte olup, rekiirrens
saptanmamuistir.

Sonug olarak melanositomanin; malign
melanom ve meninksin melanoblastozisi gibi hizli
bliyliyen diger pigmente lezyonlardan ayirici tanis
hayati 6nem tagimaktadir. Meningeal melanositomal
hastalarin prognozu leptomeninksin malign
melanomu ve metastatik melanomdan daha iyidir.
Spinal tiimorler iginde melanositoma akilda
tutulmaly, cerrahi total tiimor rezeksiyonu yapmak
icin maksimum efor sarfedilmelidir. Winston ve
arkadaslar1 bu lezyonun iyi tanimlanmasi gerektigini
ve komplet cerrahi rezeksiyon sonras: kiir ve uzun
surveyin 6nemini vurgulamiglardir (28).
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Melanoma metastazi MRI'da melanotik ve amelanotik paternde
goriiliir. Melanotik paternde T1'de hiperintensite ve T2'de
hipointensite; amelanotic paternde ise T1'de kortekse hipointens
veya isointens, T2'de hiperintens veya izointens olarak goriiliir.




