TURK PATOLOJi DERGISI » 12-2: 53-55 (1996)

(The Turkish Journal of Pathology)

NoOrOKUTANE M ELANOZIS (Otopsi Olgusu)

Dr. B. BILGIG (
Dr. M. ERAKSOY (***), Dr. A. S. OZTURK (*)

*), Dr. P. TUZLALI (*), Dr. G. BAYINDIR (**), Dr. S. TUZLALI (*), Dr. C. GURSES (***),

OZET: Norokutane melanozis, santral sinir sistemi ve deride pigmente lezyonlarla karakierize geneliikle konjenital olan bir ndroeklodermal displazidir. Bu galismada bu ta-
niy alan bir otopsi olgusu sunulmaktadir. 4 yaginda erkek gocuk kusma ve bagagnisi sikayeti ile bagvurmusgtur. Ayrica viicudunun cesitli yerlerinde gok sayida, bazila-
ri kil neviisler dikkati gekmistir. Epileptik ndbetler, intraventrikiiler kanama saptanan hastaya sant operasyonu uygulanmis, ancak hasta serebral ddem ve hernias-
yon nedeni ile kaybedilmistir. Histopatolojik incelemede santral sinir sisteminde, parenkimi de infiltre eden leptomeningeal melanozis saptanmigtir. Tani kriterleri ve

klinikopatolojik bulgular degerlendirilmistir.
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SUMMARY: Neurocutaneus melanosis is a neuroectodermal dysplasia, characterized by central nervous system and skin pigmentation and it is usually congenital. An au-
topsycase with this diagnosis is presented. A 4 year old boy was admitted to the hospital with headache and vomiting. He had multipl nevi, some of them hairy and
giant. Epileptic seizures and intraventricular hemorrhage had developed. Although an emergency shunt operation was performed, he died due to cerebral oedema
and herniation. Histopathological examination revealed a leptomeningeal melanosis with paranchymal infiliration. Diagnostic criteria and clinicopatological findings

were evaluated.
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GIRIS

Norokutane melanozis, deride cok sayida bazilan biyik
boyutlarda, konjenital neviis ve leptomeningeal pigmentas-
yonla karakterize bir néroektodermal displazidir; ilk olarak
1861 yilinda Rokitansky (1) tarafindan tanimlanmistir (2,3).
1948 yilinda van Bogaert (4) deri lezyonlari ve santral sinir
sistemindeki pigmentasyonun birlikteligine dikkati cekmistir.
Genellikle ailevi olmamakla birlikte, dominant gegisli bir tipi
Touraine Sendromu olarak adlandiriimistir (2,3,6,7). Konje-
nital vakalarin yanisira, eriskin yasta ortaya c¢ikanlar da
vardir (7). Hidrosefali hemen her vakada ortaya ¢gikmakta,
ayrica norolojik komplikasyonlar ve kanama sik gériilmekte-
dir. Prognozu kétidir (2,3,5).

OLGU SUNUMU

Sag elini kullanan, 4 yasinda erkek gocuk, 6z ve soy
gecmisinde ozellik yok, 8 yasinda kizkardesi saglam. llk
olarak 1994 yili Nisan ayinda basagrisi, kusma ile bagvur-
mus ve menenjit tanisi almis. BT ve BOS incelemesi nor-
mal bulunmus. Mayis 1994'de agizda saga gekilme ortaya
ctkmis, beyin MR incelemesinde variant Dandy-Walker
anomalisi belirlenmis. Nérolojik muayenede sol fasyal para-
lizi, EEG'de sol hemisferde epileptik aktif odak, ventrikiilog-
rafide normal BOS dolanimi saptanmis. Klinikte izlendigi
sire iginde paralizi soldan sada gegis gostermis ve hastada
hidrosefali baslayip generalize olan nébet gegirmis. Acil
sant operasyoru uygulanmig, ancak hasta ameliyat sonrasi
kanama, serebral 6dem ve herniasyon nedeniyle kaybedil-
mis.

MAKROSKOPIK BULGULAR

Yapilan otopside tim viicut derisinde, sirtta ve ekstremi-
telerde daha yaygin olmak iizere, biyiigii 10 cm g¢apinda,
bazilar killi pigmentli lezyon saptandi (Resim 1). 400 gr
agirhgindaki akcigerlerde sikma ile képiikst sivinin varhigi
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XII. Ulusal Patoloji Sempozyumunda (Bursa 1995) poster olarak
sunulmugtur.

dikkati gekti. Diger organlarda dzellik gériilmedi. Beyin agir-
lig1 1350 gr idi. Giruslarda yer yer silinme, kortikal venlerde
dolgunluk, bazal sisternalarda trombiis gérildii. Yapilan se-
ri kesitlerde hem konveksite hem de bazalde giri madde
icinde, ayrica lateral ventrikiillerin temporal ve arka boynu-
zu gevresinde, pons ve medulla oblongatada (Resim 2) gri-
kahverengi pigmentasyon belirlendi. Leptomeningeal alan-
da ise daha belirgin olarak temporobazalde pigmentasyon
izlendi. IV. ventrikil iginde 3x1 cm élglistinde trombis varli-
g1 dikkati cekti. Lateral ventrikil arka boynuzuna uzanan
sant kandli gérdldi.

MIKROSKOPIK BULGULAR

Organlarin mikroskopik incelenmesinde asagidaki or-
ganlarda 6zellik gérilmustir.

Beyinde; leptomeningeal bdlgede pigment igeren hiicre-
ler, korteks yiizeyinde perivaskiiler (Resim 3) yerlesimli ve-
zikiler cekirdekli, dar sitoplazmall hicresel infiltrasyon
odaklari ve bunlara eslik eden, siyah renkte yogun pigment
iceren hicreler (Resim 4) goriildi. Ayni nitelikteki hiicreler
ponsta, diffuz infiltratif bir karakter kazanmig olarak dikkati
cekti (Resim 5). Ayrica periventrikiller kicik taze kanama
alanlan saptandi. Histo ve immiinhistokimyasal incelemede

Resim 1. Deride yer alan konjenital neviilerden biri
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Resim 2. Beyin sap ve serebellumda pigmentasyon alanlar.

Masson Fontana ile pigmentin, melanin oldugu belirlendi.
Melanom Spesifik Antijen (HMB-45), pigment igermeyen
hiicrelerde yogun ve yaygin olarak bulundu. GFAP, timéral
hiicrelerde saptanmadi. S-100, timéral hicrelerde yer yer
ve HMB-45'e gbre daha zayif pozitif bulundu.

Resim 3. Perivaskiiler dizilim gdsteren tiiméral biicreler (Otopsi No:
63/94, HE. x 125).

Resim 4. Pigment icermeyen biicrelere komgu olarak yogun pig-
mentli biicre grubu (H.E. x 310).

Deri lezyonlan intradermal neviis morfolojisine sahip idi
ve bazilarinda konjenital neviis 6zellikleri dikkati ¢ekti.

Akcigerlerde intraalveoler kanama, interstisyel 6dem,ve
yer yer alveol septumlannda pargalanma gériildi karaciger-
de yer yer glikojenizasyon ve mikrovezikiler yaglanma sap-
tand..

TARTISMA

Noérokutane melanozis tani kriterleri: :

1. Deride konjenital, bazilari killi ve dev boyutlarda ¢ok
sayida nevoid lezyon.

2. Deri lezyonlarinin malign transformasyon gésterme-
mesi.

3. Viicudun herhangi bir yerinde (santral sinir sistemi di-
sinda) primer melanom odagi olmamasidir (2,9).

Olgumuz, nérokutane melanozis kriterlerine uygunluk
gostermektedir. Immiinhistokimyasal yéntem sonuglari da
bu taniy! desteklemektedir.

Santral sinir sisteminde melanin pigmenti normalde kon-
veksite ve bazalde leptomeningeal bélgede ve beyin sapin-
daki bazi néron gruplarinda yer alir (3,10). Noérokutane me-

Resim 5. Ponsta diffiiz infiltrasyon gosteren tiiméral biicreler (H.E.
x 310).
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lanozis vakalarinda ise tutulum en sik beyin sapi, serebel-
lum, frontal, oksipital ve temporal loblardadir (2). Olgumuz-
da da makroskopik ve mikroskopik belirgin parenkim infilt-
rasyonu beyin sapinda gérilda (Resim 2).

Hem deri hem de leptomeningeal lezyonlar malignite
riski tagimakta olup, bu oran neviislerde % 2-13 arasinda
degismektedir (2,5,10). Malign taniminin yapilabilmesi igin
mitoz, pleomorfizm aranmaktadir (8). Hiicrelerde yer yer
dikkati gceken pleomorfizm, korteksteki yaygin perivaskiiler,
beyin sapindaki diffiz infiltrasyon malignite yoniinde deger-
lendirildi.

Bu tip olgularda gériilen hemen tim komplikasyonlar,
olgumuzda da gozlendi (6). Epileptik ataklar, hidrosefali, int-
ra ve periventrikiiller kanama. Hidrosefalinin ¢ok sik goril-
mesi hicresel infiltrasyona bagl emilim bozukluguna, kana-
ma da yine bu hiicrelerin yol a¢tigi damar endotel permea-
bilitesinin bozulmasina baglanmaktadir (3). Gergekten de
melanoblastik hicreler leptomeningeal bdlgeden kortekse
Robin-Virchow araliklariyla geldigini kanitlarcasina perivas-
kiler dizilim gostermekteydi.

Literatiirde nérokutane melanozis vakalarina eglik eden
baska lezyonlar da tanimlanmistir. Intraspinal lipom, syrin-
gohydromyelia, Dandy-Walker malformasyonu bunlardan
baslicalanidir (9). Radyolojik olarak vakamizda varyant
Dandy-Walker disiindlmus, ancak makroskopik inceleme-
de bu desteklenmemistir. Ayirici tanida melanotik Schwan-
nom, melanotik néroektodermal tiimor ve melanotik menin-
giom yer almaktadir (2,8). Ancak deri lezyonlarinin varhgi
lokalizasyon, yas, gibi klinik bulgular histokimyasal incele-
me ve morfolojik 6zelliklerin timi dikkate alindiginda ayirici
taninin bir sorun yaratmadigi kanisindayiz. Vaka sayisinin
az olmasi ve bunlarin da genellikle hizli seyretmesi ve
6lumle sonuglanmasi nedeni ile heniiz etkin bir tedavi konu-

sunda goérus birligi yoktur (3,5). Ancak tani kondugunda,
gelismis bir hidrosefaliyi tedavi etmek amaciyla konacak
santin hiicreleri peritona yaymamasi igin hi¢ olmazsa bir filt-
re kullaniimasi énerilmektedir (1).
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