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Aker: Nirokutanoz melanozis

Spinal Malign Melanomu Olan bir Nérokutanoz
Melanozis Olgusu: Otopsi Sunumu

Neurocutaneous Melanosis with Malign Melanoma of Spinal Cord:
Autopsy Report
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Ozet: Norokutandz melanozis biiyiik veya ¢ok sayida
konjenital melanositik nevuslar ve leptomeninkslerin
benign ve/veya malign melanositik tiimorleri ile
karakterize nadir bir konjenital sendromdur. Calismada,
nérokutandz melanozis sendromu olan 5 yaginda bir erkek
olgunun otopsi bulgular1 sunulmustur. Spinal kord
tutulumuna ait klinik bulgularla bagvuran olguda bir adet
dev konjenital melanositik nevus ve gok sayida konjenital
melanositik nevuslar mevcuttu. Manyetik rezonans
incelemesinde, tiim spinal kordu kaplayan intradural kitle
ve leptomeningial melanozis ile uyumlu bulgular saptandi.
Klinik olarak hizla kétiilesen olgu kisa stire iginde
kaybedildi. Otopside tim spinal kordda yaygin
leptomeningial infiltrasyon gosteren malign melanom,
serebral korteks ve serebellumda subaraknoid alan ve
Virchow-Robin araliklar1 boyunca tiimér infiltrasyonu,
serebellum ve ponsda ise parankim igerisinde melanozis
alanlari ile birlikte yaygin nekroz saptandi. Yeni dogan ve
erken gocukluk déneminde biiytik veya cok sayida
konjenital melanositik nevusu olan olgular bu sendromun
olabilecegi diigiiniilerek siki klinik izlem altinda tutulmali,
gerekirse norolojik bulgular gelismeden erken evrede
kontrastli MR inceleme ile leptomeningial melanozis varligi
aragtirilmalidir.

Anahtar Kelimeler: Konjenital melanositik nevus,
leptomeningial melanozis, meningial malign melanom,
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Abstract: Neurocutaneous melanosis is a rare congenital
syndrome characterized by large or multiple congenital
pigmented nevi and benign and /or malignant melanocytic
tumors of leptomeninges. The case history and autopsy
findings of a 5 year old male with neurocutaneous
melanosis was presented in this paper. He had one giant
congenital melanocytic naevus and numerous congenital
melanocytic nevi with neurological deficitis due to the
involvement of spinal cord. Magnetic resonance imaging
of the spine demonstrated findings with diffuse intradural
mass and leptomeningeal melanosis. The case died in a
very short time after rapidly clinical deterioration. The
autopsy findings were diffuse malignant melanoma
infiltrating the leptomeninges in spinal cord, tumor
infiltration in cerebral cortex, cerebellar subarachnoidal
and Virchow-Robin spaces, and, diffuse necrotic areas
with infiltrated melanotic cells in cerebellum and pons.
The individuals with large or multiple congenital nevi,
remembering this syndrome, should be closely observed
and should be examined for the presence of
leptomeningeal melanosis with MRI.
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GiRis

Dev konjenital melanositik nevuslu (DKMN),
mental retarde ve hidrosefalisi olan ilk nérokutanoz

melanozis (NKM) olgusunu Rokitansky 1871 yilinda
yaymlamasina karsin, tanimlama ilk kez Van Bogaert
tarafindan 1948 yilinda kulland: (10). NKM; santral
sinir sistemi(S5S)nin benign ve/veya malign
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melanositik timorleri ve DKMN veya cok sayida
konjenital melanositik nevus ile karakterize nadir
konjenital bir sendrom/fakomatozdur. Prognozu
kotii ve rapor edildiklerinde %92'si kaybedilmis
durumda olan bu sendromun tani kriterleri, 1972
yilinda Fox (8) tarafindan 6nerilmis ve 1991 yilinda
Kadonaga ve ark.(10) tarafindan belirlenmistir.

Calismada, spinal malign melanomlu (MM),
yaygin subaraknoid infiltrasyon ve multifokal
melanozis gosteren NKM1i bir otopsi olgusu, klinik,
radyolojik ve patolojik bulgular 1s1¢1inda tartigilmagtir.

OLGU SUNUMU

Karin agrisi, bacaklarda ilerleyici kuvvetsizlik,
idrar ve gaita inkontinans1 yakinmalari ile bagvuran
5 yasinda erkek olgunun fizik muayenesinde, govde
arka yiizde enseden, govde 6n yiizde ise sag ve sol
aksilladan baglayarak gogiis orta hatta, kabaca “V”
seklinde bir alan1 bog birakacak sekilde, viicudu
gepegevre sararak uyluklara uzanan, kahverengi
pigmente, kill1 ve dogumsal oldugu belirtilen neviis

Sekil 1: Gévde 6n yiizde genig bir alan1 kaplayan dev
konjenital melanositik nevus ve ¢ok sayida,
bazilar1 hipertrikotik satellit melanositik nevuslar.
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mevcuttu (Sekil 1). DKMN iizerinde govde sol
yarisinda, on aksiller gizgide, lizerinde diizensiz
hiperpigmente alanlar igeren, 4x4cm boyutlarinda
yumusak doku kitlesi, govde sag yarisinda ise arka
orta hatta komsu, 6x4cm boyutlarinda benzer
karakterde lezyon saptandi. DKMN diginda kalan
bolgelerde ise gaplar: birkag mm ile birkag cm
arasinda degisen, bazilan kil igermeyen, bazilarn
hipertrikotik ¢ok sayida nevus bulunuyordu. Oral
mukozalar, tirnaklar ve gozler normal olarak
degerlendirildi. Norolojik muayenede, paraparezi,
bilateral Babinski pozitifligi ve bilaretal 3-4 atimlik
Asil klonusu ile Patella ve Asil refleklerinde aboli
saptand1. MR incelemesinde T1 agirlikh sekansta tim
dorsal kordu cepegevre sararak kauda ekuina
diizeyine uzanan, yer yer nodiiler karakterde,
kordun demarkasyonunun kaybolmasina neden
olan, kordla izointens karakterde yaygin kontrast
tutan lezyon gbrﬁldi,i‘ Lezyon, intradural alanda tim
kordu sardig: igin kontrast sonrasi da kord ayn bir
yapi olarak demarke edilemiyordu (Sekil 2). Bulgular
lezyonun kordu invaze etmesi ile uyumlu olarak
degerlendirildi. Kranial BT"de 6zellik yoktu. Ancak
kranial MR inceleme yapilamadi. Dekompresyon
amaciyla operasyona planlanan olguda (T6-T8)
intradural alani tiimiiyle dolduran, medullaya sikica
yapisik, klivaj vermeyen, frajil, koyu renkli tiimor
goriildi. Biopsi alinarak operasyon sonlandirildi.
Postoperatif 3. glinde solunum sikintisi, 12. giinde
kardiopulmoner arrest gelisen olgu 15. giinde
kaybedildi.

OTOPSi BULGULARI

Makroskopik incelemede, her iki akciger alt
loblarinin sert kivamli oldugu ve havalanmanin

Sekil 2: Intradural alanda tiim kordu kaplayan timér.
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