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Supratentorial Primer Malign Melanom:

Bir Olgu Sunumu
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Primer malign melanomlar santral sinir sisteminde seyrek olarak gorilebilirler. Primer melanositik timorler santral sinir sisteminde (SSS)
yerlesmis olan melanositlerden kdken alir. Leptomeningeal melanosis(melanomatosis),nérokutanoz melanosis, lokalize pigmente timorler
(melanositoma ve primer malign melanom)olmak Uzere patolojik olarak 3 farkl tipi bulunur. Lokalize pigmente tiimérlerden primer malign
melanom; en nadir goriilen ve en agresif seyreden gruptur, patolojik olarak HMB 45 ve S 100 proteini ile pozitif reaksiyon gosterir. Primer malign
melanomlar siklikla melanositlerin yogun oldugu spinal kanalin 6n, arka yiizi veya posterior fossa'da gorilir. Bu timorlerin supratentorial
yerlesimi oldukca nadirdir. Biz supratentorial yerlesimli bir primer malign melanom vakasini literatiir esliginde sunduk.

ANAHTAR SOZCUKLER: Supratentorial, Santral sinir sistemi, Primer, Melanom

ABSTRACT

Primary malignant melanomas can be seen rarely in central nervous system. Primer melanocytic tumors originating from melaocytes
localizated in central nervous system. Melanomas classified three pathological process; leptomeningeal melanosis, neurocutenous melanosis,
localized pigmented tumors (melanocytoma and primer malignant melanoma). Localized pigmented tumors, primer malignant melanoma
which rarest and most agressive showed intense immunoreactivity for S 100 and HMB45. Primary malignant melanomas are usually found
in regions filled with melanocytes anterior and posterior side of spinal cord and base of skull. Supratentorial lacalization of this tumors are

uncommon. We present a case of primary malignant melanoma which localizated supratentorial on the basis of the literature.
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GiRiS

Malign melanomlar santral sinir sisteminde c¢ogunlukla
metastatik timorler olmasina ragmen seyrek olarak primer
gorilebilirler (1). Primer santral sinir sistemi melanomlarinin
gorilme insidansi 10 milyonda birdir ve bunlar ¢ok kot
prognozludur (2). Ciltteki malign melanomlar ileri yaslarda
gorilmesine ragmen, primer santral sinir sistemi melanomlari
50'li yaglarda karsimiza gikar (3).

Primer melanositik timorler santral sinir sisteminde (SSS)
yerlesmis olan melanositlerden kdken alir. Melanin pigment
iceren bu hiicreler SSS'de retikiiler formasyon, substansia
nigra, locus cerelous ve meninks gibi degisik bolgelerde
bulunur (4). Benzer hucreler farkli patolojik siireglere yol
acar ve bu sirecler 3 baslik altinda siniflandirilir. Birincisi
leptomeningeal melanosis (melanomatosis) melanositlerin
hiperplazi sonucu subaraknoid mesafeyi infiltre etmesi olarak
tanimlanir. Klinik asemptomatik olabilir veya hidrosefali
ile karsimiza cikar. ikinci durum nérokutanoz melanosis'tir.
Diffiiz veya lokal leptomeningeal melanosise eslik eden cilt
lezyonu vardir. Uclincii durum ise olgumuzda karsimiza ¢ikan
lokalize pigmente timodrlerdir (melanositoma ve primer
malign melanom). Genellikle leptomeningeal dendritik
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melanositlerden gelisir ve digerlerinden farkli olarak kot
prognozludur (4, 5).

Lokalize pigmente tiimérlerde klinik semptomlar genellikle
kitle etkisine baghdir (1). Major semptom olan bag agrisinin
yaninda timorin lokalizasyonuna bagh olarak nobet, afazi,
ilerleyici parezi, diplopi, fasiyal paralizi ve ataksi karsimiza
cikabilir (5). Radyolojik olarak ayirici tani glictir. Kesin tani
histopatolojik inceleme ile koyulur. Bu hiicreler HMB45 ve
S 100 proteini ile pozitif reaksiyon gosterir (1). Kesin tedavi
cerrahi olarak total eksizyondur. Operasyon sonrasi sagkalim
adjuvan tedaviye ragmen ortalama 20 aydir.

OLGU SUNUMU

51 yasinda erkek hasta sach deride ele gelen sislik ve bag agrisi
sikayeti ile klinigimize basvurdu. Oyki derinlestirildiginde
sacli derideki lezyonun yaklasik bir aydir oldugu ve progresif
olarak buyldugu, arada olan bas agrilarinin sikhiginin arttig
ogrenildi. Ozgecmisinde 6zellik saptanmayan hastanin
yapilan fizik muayenesinde sac¢li deride, sag frontoparyetal
bolgede vyaklasik 3x4 cm boyutlarinda kitle goézlendi.
Diger cilt bolgelerinde, gdzde ve mukozalarda bagka bir
lezyona rastlanmadi. Norolojik muayenesi normaldi. Cekilen
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Bilgisayarl Beyin Tomografisinde (BBT) kalvaryumda litik alan
ve bu alan altinda, epidural mesafede hiperdens kitle oldugu
goruldi (Sekil 1). Hastanin Serebral Manyetik Rezonans (MR)
calismasinda sag frontoparyetal yerlesimli, diizensiz sinirl,

Sekil 1: Beyin BT, kemikte litik lezyon ve epidural yerlesimli yer
kaplayan olusum.
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kalvaryumu destriikte etmis, epidural mesafede yerlesen
ve dural yayilim gosteren, T1 agirlikli kesitlerde merkezde
hipointens-kistik,etrafi  hiperintens, kontrastla homojen
boyanan, yaklasik 5x6x6 cm boyutlarinda yer kaplayan
olusum saptandi (Sekil 2).

Hastaya cerrahi miidahale yapildi. intraoperatif, kalvaryumun
yumusak ve bol kanamali oldugu goérildi. Epidural mesafede,
yer yer nekrotik alanlar iceren, yerlesen ve duraya yapismis
kitle ile karsilagildi. Duranin koyu sari renk aldigi ve yer yer
noktasal pigmente alanlar oldugu goézlendi. Makroskopik
olarak sinirlari goriilen lezyon cerrahi sinir genisletilerek total
olarak eksize edildi (Sekil 3). Patolojik inceleme icin 6rnek
gonderildi. Makroskopik olarak 6x4x3 cm boyutlarinda
sert kivamli, solid gri renkli tiimoral kitle izlendi. Orneklerin
mikroskobik incelemesinde kemik dokuyu destriikte eden,
kanama ve nekroz alanlari iceren genellikle Gniform goru-
nimde vezikiiler niikleuslu, genis eozinofilik sitoplazmali ve
belirgin niikleollar olan kahverengi pigment kiimeleri iceren
hicreler ile karsilasildi. Bunun (izerine melanoma dusini-
lerek immiinohistokimyasal panele HMB-45 (anti-melanom
antikoru) eklendi ve kuvvetli diffiiz pozitiflik saptandi (Sekil
4A-C). Ki-67 indeksi yaklasik %30 olarak degerlendirldi. Nek-
roz ve kanama alanlari icermesi, bazilari atipik olmak Uzere

Sekil 2: T1 sekans
sagittal ve koronal
kesitlerde hiperintens
5x6x6 cm epidural
kitle.

Sekil 3:
intraoperatif
kalvaryumda
yerlesmis,

dura ile yapisik
pigmente
lezyon.
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Sekil 4: (A) Hematoksilen Eozin boyamada, 40x biiylitmede timoriin nekrotik alanlar icerdigi ve duraya yapisik oldugu goriilmektedir.

(B) Hematoksilen Eozin boyamada, 400x biyitmede vezikiiler niikleuslu, genis eozinofilik sitoplazmali ve belirgin niikleollar olan
kahverengi pigment kiimeleriiceren hiicreler ile birlikte sol tistte melanin pigmenti goriilmektedir. (C) HMB-45 (anti-melanom antikoru)

ile kuvvetli diffiiz pozitiflik gorilmektedir.

yuksek mitotik aktivite bulunmasi nedeniyle timor malign
melanom olarak adlandirnidi.

Patolojik tani malign melanom gelmesi Uzerine hasta
dermatoloji ve g6z bolimleri tarafindan primere yonelik
arastinldi. Kutanoz ve okiiler alanlarda anormal bir bulguya
rastlanmadi. Postoperatif yogun bakima alinan hasta ameliyat
sonras! birinci gliniinde intrakranial kanama tanisiyla acil
operasyona alindi. Hasta operasyon sonrasi 40. glininde
akciger enfeksiyonu nedeniyle ex oldu.

TARTISMA

Meningeal melanomlar pakimeninks (dura mater) veya
daha siklikla leptomeninks (araknoid mater ve pia mater)
kaynakhdir (6). Ekstrakutan6z malign melonomlara 6zgi
uluslararasi  bir siniflandirma sistemi bulunmamaktadir
(5). Kutan6z melanomlarin aksine tani siklikla radyolojik
olarak, klinik, cerrahi eksizyon ile histolojik inceleme veya
daha az siklikla BOS analizi ile koyulabilir (7,8). Melanositik
timorler santral sinir sistemi MR goriintiilemede karakteristik
goruntiye sahiptir. Serebral MR'da izo veya hiperintens
gorulebilen lezyonlar T1 kesitlerde tipik olarak hiperintens, T2
kesitlerde hipointens olarak karsimiza ¢cikmaktadir (9).

Leptomeningeal melanosis ve lokalize pigmente timorler
olan melanositoma ile malign meningeal melanom ayrimi
onemlidir (4). Leptomeningeal melanosis klinik semptomlari
genellikle uzun zaman alirken malign melanom ve melano-
sitoma vakalarinda semptom siiresi daha kisadir (11). Hepsi
duraya yapisik pigmente lezyon olarak karsimiza cikar (10).
Farkli olarak malign melanomlarin sinirlari diizensizdir. Noro-
kutandz melonosiste en 6nemli ayirici tani eslik eden cilt lez-
yonlari bulunmasidir (11). Esas tani histopatolojik olarak koyu-
lur. Melanositomalarda malign melanomlarin aksine anormal
mitoz ve atipik hicreler yoktur (12). Melanositik tiimorlerde
$100, vimentin veya HMB 45 reaksiyon pozitif olsa da malign
meningeal melanomlarda da Ki-67 ve PCNA reaksiyonu kuv-
vetle pozitiftir (4).

Primer meningeal malign melanomlar siklikla melanositlerin
yogun oldugu spinal kanalin 6n, arka ylzi veya posterior
fossa'da gorilir (13). Supratentorial yerlesimi oldukca nadirdir.
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Primer meningeal melanomalarda total rezeksiyon, radyote-
rapi ve kemoterapi ile ortalama 20 aylik sagkalim siiresi ol-
masina ragmen postoperatif donemde kanama veya cevre
dokudaki invazyona bagli olarak sagkalim siiresi diismektedir
(5). Mandybur tarafinda yapilan ¢alismada %714 malign me-
lanomlu olguda preoperatif veya postoperatif donemde int-
rakranial kanamanin karsimiza ciktigi ve prognozu etkiledigi
gorulmustir (14).

Melanomatosis, nérokutan6z melonosis ve lokalize pigmente
tlmorler santral sinir sisteminde seyrek gorilen timérlerdir.
Klinik olarak cok karsilasiimamasi ve uluslararasi siniflandirma
sistemi bulunmamasi sebebiyle tani ve tedavide zorluklar
yasanmaktadir. Literatlirde siklikla karsilasilan semptomlarin
aksine sundugumuz olguda major semptom olan bas
agnsinin yaninda sach deride, progresif olarak blyiyen sislik
ile klinigimize basvurmustur. Tum bu nedenlerden dolayi
primer malign melanomlarda ayirici tani zaman almakta ve bu
surecte hasta kaybedilebilmektedir. Bu nedenle cogunlukla
total rezeksiyon sonrasi adjuvan tedavi sansi kalmamaktadir.
Ayrica sundugumuz olguda oldugu gibi postoperatif
doénemde gelisen intrakranial kanama ortalama 20 aylik olan
sagkalim siresini kisaltan nedenler arasindadir.
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