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Bu derlemede retina ve optik diskin gliyal ve mela-
nositik timorleri olan soliter sinirli retinal astrositik
proliferasyon, retinal astrositik hamartom, edinilmis
retinal astrositom, optik disk melanositomu ve optik
disk melanomundan bahsedilmistir. Bu hastaliklari
onemli kilan nokta ayirici taninin mutlaka yapilmasi
gerekliligidir. Clinkli bu grup hastaliklarin ig¢inde ta-
mamen regresyon gosterebilen retinal tiimorler var-
ken gorme kaybina hatta sistemik metastatik yayilima
kadar gidebilen daha agir klinik durumlarin goriilebil-
digi tiimorler de vardir. Ayrica bazi tiimédrlerde gérme
kaybina yol acabilen ciddi retina ve optik sinir komp-
likasyonlar1 gozlenebilir. Diger bir dnemli nokta ise
nadir de olsa melanositom gibi tiimorlerde gozlenebi-
len malign transformasyondur. Bu nedenle bu olgula-
rin alaninda deneyimli oftalmolog esliginde periyodik
takibi oldukga 6nemlidir. Bu derleme bu tiimoérlerin
tan1 ve takibinde 6nemli olabilecek klinik ve histopa-
tolojik 6zellikleri 6zetlemeyi amaglamistir.

Anahtar kelimeler: Optik Sinir Tiimorleri, Retina
Timorleri, hamartom

Abstract

In this review, solitary limited retinal astrocytic
proliferation, retinal astrocytic hamartoma, acquired
retinal astrocytoma, optic disc melanocytoma and optic
disc melanoma, which are glial and melanocytic tumors
of the retina and optic disc, are discussed. The point that
makes these diseases important is the necessity of making
the differential diagnosis. Because while there are retinal
tumors that can show complete regression in this group
of diseases, there are also tumors where more severe
clinical conditions can be seen that can lead to vision loss
and even systemic metastatic spread. In addition, serious
retinal and optic nerve complications can be observed
in some tumors, which can lead to vision loss. Another
important point is the malignant transformation that can
be observed in tumors such as melanocytoma, although it
is rare. For this reason, periodic follow-up of these cases
in the presence of an experienced ophthalmologist is very
important. This review aimed to summarize the clinical
and histopathological features that may be important in
the diagnosis and follow-up of these tumors.

Key words: Optic Nerve Neoplasms, Retinal Tumors,
hamartoma
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Soliter Sinirli Retinal Astrositik Proliferasyon

Soliter sinirli retinal astrositik proliferasyon (SSRAP),
tipik olarak gdzde arka kutupta yer alan nadir bir retinal tii-
mordiir. SSRAP olarak tanimlanan lezyon asemptomatik olup,
genellikle rutin g6z muayenesi esnasinda tesadiifi olarak re-

tinada gozlenir.'> SSRAP tipik olarak stabil ve iyi sinirli bir

lezyondur ve bazi olgularda giderek gerileyebilir. Bu lezyonu

ilk kez 2011°de Schields ve ark. tanimlamistir. °

Hastaligin kesin patogenezi ve patolojik dzellikleri tam
olarak bilinmemektedir. Bu lezyon orta yash erkeklerde daha
stk goriilmektedir. Tipik olarak iyi huylu olup, kiigiik, soliter
ve tek tarafli, opak sari-beyaz renkli lezyonlardir. Ani geligir
ancak retinal eksiidasyon, subretinal s1vi, hemoraji, kalsifikas-
yon, besleyici damarlar, intrinsik vaskiiler akim, vitreoretinal

traksiyon gibi komplikasyonlar goriilmez. Lezyon tiiberoskle-
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roz kompleksi veya diger sistemik hastaliklarla iligkili degil-
dir. Optik koherens tomografi (OKT) goriintiilerde, SSRAP’1n
saglam bir sinir lifi tabakasi ve daha derin yapilarin gélgelen-
mesi ile derin ndrosensoriyel retinada yer aldig1 gosterilmistir.
Sinir lifi tabakasinda kiitle yer degistirmesi diginda bir etki-
lenme yoktur. Bruch membrani bazen lezyonun derinliklerin-
de goriintiilenebilir. Floresan anjiyografi siklikla ge¢ boyanma
ile erken hipofloresans gosterir ve bu lezyonlarin tipik olarak
hipo- veya izo-otofloresan oldugu goriiliir. Optik koherens to-
mografi anjiografide (OKTA) lezyonun kendisinde herhangi
bir intrinsik vaskiilarite yok gibi goriinmektedir. Benzer se-
kilde, lezyonu g¢evreleyen vaskiiler patern olsa da lezyonun
kendisine giren vaskiiler akisa dair herhangi bir kanit yoktur.
Okiiler ultrasonografide kalsifikasyon gozlenmez.”

Shields ve ark.** SSRAP’n ilk acgiklamada diistindiikleri
gibi retina i¢ katmanlarindan degil, retina pigment epitelin-
den (RPE) veya derin retinadan tiiredigini bildirmistir. Ben-
zer sekilde Goldberg ve Raja’ise lezyonun derin retina veya
RPE’den kaynaklandigmi diistinmiistiir. Bunun nedeni, yap-
tiklart OKTA’da lezyonun intrinsik veya paralezyonel vas-
kiiler akis eksikligi gostermesidir. Bu durum lezyonun fibroz
oldugunu ve muhtemelen retinal astrositlerden degilde RPE

veya derin retinadan tiiredigini diistindiirmiistiir.

Son zamanlarda, Shields ve ark. birgok astrositin, bu lez-
yonlarda korunmusg gibi goriinen sinir lifi tabakasinda bulun-
dugundan, “retina astrositik proliferasyon” adinin yanlis ola-
bilecegini one siirmiistiir. * Ayirici tanida astrositik hamartom,
edinilmis retinal astrositom, retinoblastom, retinositoma, basit
konjenital RPE hamartomu, miyelinli lifler, graniilom ve reak-
tif gliozis akla gelmelidir. *°

Tlimdriin lokalizasyonuna bagli olarak lezyon gérme ala-
n1 kaybina hatta gérme bozukluguna neden olabilir. Bildirilen
bazi vakalarda, peripapiller olarak goriilen iyi huylu tiimor,
perimetride genislemis bir kor nokta olarak bildirilmistir. Bu
olumsuz etkiler, lezyon bdlgesinde retinada yapisal biitiinlii-
giin kaybindan kaynaklanmaktadir ve stabil seyretmektedir.
Ancak lezyon fovea yerlesimli ise dnemli derecede gérme
keskinliginde bozulmaya da yol agabilir. >’

Bu hastaligin tedavisi henliz tam olarak bilinmemekte-
dir. Baz1 hastalara regresyon bildirilmistir. Heniiz literatiirde
progresyon gosteren vaka bildirilmemistir. Lezyon stabil ol-

dugu diisiiniiliirse hastalarin periyodik takibi yeterli olacaktir.

Retinal Astrositik Hamartom

Retinal astrositik hamartomlar (RAH), retina sinir lifi
tabakasinin astrosit kaynakl: iyi huylu glial timérleridir. Bu
lezyonlar sistemik tutulum olmadan izole olarak buluna-

bilmelerine ragmen, ¢ogunlukla orijinal olarak Bourneville

hastalig1 olarak bilinen tiiberoskleroz ile iligkili olarak bulu-

nurlar. Lezyonlari ilk olarak Hollandali bilim adami Jan Van
der Hoeve 20. yiizy1lin baglarinda retina hamartomlari olarak

tanimlamustir.®

Bu iyi huylu intraokiiler tiimor, retinanin sinir lifi tabaka-
sinda sari-gri bir kitle olarak, sapsiz veya hafif kabarik, ge-
nellikle minimal geniglemis retina damarlari, hafif retina trak-
siyonu ve parlak intrinsik kalsifikasyon ile karsimiza ¢ikar.
RAH, yasamin erken yaslarinda saptanir ve iyi diferansiye
astrositlerin proliferasyonundan meydana gelir. Lezyonlar ge-
nellikle ¢cok sayida veya iki taraflidir ve peripapiller yerlesim
egilimindedir (Sekil 1 ve 2).°“”RAH stabil bir lezyon olarak
kabul edilse de spontan gerileme tarif edilmistir. RAH, degis-

10

ken klinik prezentasyonu nedeniyle tanisal bir zorluk yaratir.

Sekil 1: Optik disk yaninda retinal astrositik hamartom (Prof. Dr. Mu-

rat Tung 'un arsivinden)

Sekil 2: Optik disk komsulugunda retinal astrositik hamartomun B-mod
utrasonografi goriiniimii (Prof. Dr. Murat Tung 'un arsivinden)

OKT goriintillemeye gore dort tip RAH iyi tanimlan-
mustir: Tip 1 diiz ve sinir lifi tabakasi i¢inde, tip 2 retina
traksiyonu ile sinir lifi tabakasinda hafif yiikselme, tip 3

=9

kalsifikasyonun neden oldugu tipik “gilive yenigi” alanlar ve
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tip 4 optik olarak bosalmis intralezyonel kavitelerdir. Tip II
olarak smiflandirilan RAH olgulari, kutandz fibréz plaklar,
Tip III olanlar subependimal dev hiicreli astrositomlar ve
Tip IV olanlar pulmoner lenfanjiyomiyomatozis ile iligkili

bulunmustur.'!

RAH, tiiberoskleroz kompleksinin en iyi bilinen oftalmik
prezentasyonudur. Otozomal dominant kalitim ile tagman bir
hastalik olan tiiberoskleroz kompleksi organlari etkileyen ha-
martomatdz biiylimelerle karakterize kompleks genetik bir
hastaliktir. Normal popiilasyonda prevalansi 1/6000 kadardir.
Tiberosklerozlu hastalarda beyin, kalp, bobrek, deri veya ak-
ciger hamartomlar1 gelisir. Bu hastalarda hamartini kodlayan
9934 kromozomundaki TSC1 veya tuberin’i kodlayan 16p13
kromozomundaki TSC2 geninde inaktive edici mutasyonlar
gozlenmistir.” Literatiirde vakalarin yaklasik %60°1 sporadik,
%40°1 aileseldir ve otozomal dominant olarak kalitim goster-
mektedir. "

Rowley ve ark.' tarafindan yapilan bir popiilasyon ¢alis-
masinda RAH tiiberosklerozlu hastalarin %44 tinde goriilmiis
ve bunlardan %34’iinde iki tarafli lezyon saptanmistir. RAH
lezyonlarinin ¢ogu, caplar1 0,5-5,0 mm arasinda degisken ol-
makla beraber genellikle kiiciik boyuttadir. Literatiirden elde
edilen kanitlar, tiiberoskleroz ile iliskili RAH 1n nispeten du-
ragan oldugunu ve genellikle gorme ile ilgili bir soruna neden

olmadigini gostermektedir.'> '

RAH, 6zellikle heniiz bagka klinik 6zelligi olmayan kii-
ciik ¢ocuklarda tiiberoskleroz hastalif icin iyi bir belirtegtir.
Tiiberosklerozlu hastalarinin %50’sinde okiiler anormallikler
oldugundan, gen¢ yasta direncli epilepsisi ve RAH olan her-
hangi bir hastada tam bir nérolojik muayene gereklidir. RAH
daha nadir olarak ndrofibromatozis tip 1 olgularinda da gorii-
lebilmektedir.'”

Edinilmis Retinal Astrositom

Iyi huylu retinal astrositik lezyonlar arasinda reaktif
retinal gliozis, retinal astrositik hamartom ve edinilmis
retinal astrositom (ERA) yer alir.'”” ERA benign bir glial
intraretinal tiimdrdiir. Diisiik dereceli beyin astrositomlari-
nin retina esdegeri olarak kabul edilir. Benign sitolojisine
ragmen progresif biiyiime gosterebilir ve lokal olarak ag-
resif malign bir timor gibi davranabilir. Klinik seyir ek-
siidatif retina dekolmani, vitreus hemorajisi, neovaskiiler
glokom ve sonunda eniikleasyona yol agan kor, agrili bir
gozle komplike olarak kargimiza gelebilir.'*?! Klinik olarak
ERA, genellikle onu gevreleyen s1g serdz retina dekolmani,
yaygin intrinsik vaskiilarite ve foveaya yakin yerlestiginde
gorme kaybina yol acabilen lipid eksiidasyonu ile kendini
gosteren tek tarafli, amelanotik, soliter bir retinal lezyon

olarak kendini gosterir.'**"-**

Retinal glioz genellikle travma, enflamasyon veya enfeksi-
yondan sonra ortaya ¢ikar. RAH ise tipik olarak stabildir, erken
¢ocukluk doneminde teshis edilir ve genellikle tiiberoskleroz
veya norofibromatozis ile iligkilidir. Bunun aksine, ERA nis-
peten yasl bireylerde ortaya ¢ikan sporadik bir tiimordiir, tiibe-
roskleroz ile iligkili degildir ve siklikla semptomatik ve ilerle-
yicidir. '"*?" Bu nedenle, tan1 ve tedavideki herhangi bir gecikme
koti gorsel sonuglara ve artmig okiiler morbiditeye neden ola-
bilir. ERA, duyusal retinada ortaya ¢ikan soliter bir kitle olarak
goriiniir. Tipik olarak saridir ve en iyi floresein anjiyografi ile
goriilen bol intrinsik vaskiilariteye sahiptir. Tipik konjenital
astrositik hamartomdan farkli olarak, genellikle klinik olarak
belirgin kalsifikasyondan yoksundur, yavas progresif biiyiime
sergileme olasiligi daha yiiksektir ve tiiberoskleroz ile iliskili
degildir. Intraretinal eksiidasyon ve sekonder retina dekolmani

genellikle tiimor biytdiikge ortaya ¢ikar. %22

Floresein anjiyografi karakteristik olarak vaskiiler dolum
fazlarinda tiimorde kiigiik, iyi tamimlanmis ince kan damar-
larmn1 ve yaygin ge¢ boyanmayi gosterir. Retinal besleyici
damarlar belirgin olabilir, ancak retinoblastoma ve retinal he-
manjiyoblastomda goriilenler gibi dilate ve kivrimli degildir-
ler. Ultrasonografi genellikle kalsifiye olmayan ve yliksek i¢

yansimaya sahip bir retinal Kitleyi ortaya ¢ikarir. *’

Histopatolojik olarak ERA, astrositik hamartoma benzer
sekilde olgun glial hiicrelerden olusur. Bununla birlikte, birgok
astrositik hamartomu karakterize eden kapsamli kalsifikasyo-
na sahip olma egiliminde degillerdir. Baz1 tiimorler, beyindeki
esdeger bir tlimdre benzeyen camsi eozinofilik sitoplazmaya
(gemistositler) sahip biiyiik yuvarlak hiicrelere sahiptir.”’ ERA
ayirici tanisinda koroidal melanom, soliter idiyopatik koroi-
dit, retinoblastom ve retinal hemanjiyoblastom yer alir.”’

ERA igin giliniimiizde giincel tedavi yontemleri arasinda
fotodinamik tedavi (FDT), lazer fotokoagiilasyon ve plak rad-
yoterapi kabul goren yontemlerdir. Mennel ve ark. ile Shiel-
ds ve ark., FDT nin sirasiyla RAH ve ERA i¢in kullanimini
ilk kez tanimladilar.”’** ERA tedavisinin yonetimi tam olarak
belli degildir. Eksternal radyoterapi, lazer fotokoagiilasyon,
kriyoterapi, plak radyoterapi ve pars plana vitrektomi ve en-
dorezeksiyon daha dnce eniikleasyonu 6nlemek igin tedavi se-

9,2(

¢enekleri olarak denenmistir. '’ Ancak bu tedaviler bir¢ok
hastada etkisiz kalmistir. Zamanla, bazi ¢aligmalarda ERA te-
davisinde verteporfin FDT ile basar1 saglanabilecegi gosteril-
mistir. >'*** Bildirilen birkag vakada, etkilenen gozde tiimor-
de biiyliime ve sekonder glokom nedeniyle ve/veya lezyonun
bir koroidal melanom oldugu siiphesi nedeniyle eniikleasyon
yapilmigtir. Bu nedenle, net bir tedavi yonetimi yoktur. ERA
daha erken teshis edilirse, lazer fotokoagiilasyon, kriyoterapi
veya radyoterapinin tiimori kontrol altina alip olas1 kompli-

kasyonlari 6nleyebilmesi miimkiin olabilir.”
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Optik Disk Melanositomu

Primer intraokiiler pigmentli lezyonlar, uveal yolaktaki
melanositlerden veya iris, silyer cisim ve retinanin pigment
epitelinden kaynaklanabilir. Uveal melanom en sik koroidde
goriillir ve 6n uveada daha nadirdir. Melanositik tiimorler ay-
rica optik diskte ve optik sinirin daha derin kisimlarinda da
olusabilir. Optik diskin primer malign melanomu son derece
nadirdir ve literatlirde belirtilmis sayili vaka vardir. Bununla
birlikte, melanositom olarak adlandirilan iyi huylu optik disk
tiimorii nispeten yaygin olarak goriiliir. Melanositoma, klinik
olarak koyu kahverengi ile siyah renk arasinda bir gériintimde
optik disk veya uveal yolun herhangi bir yerinde kargimiza ¢i-
kan iyi huylu bir timérdiir. Melanositoma, klasik olarak optik
diskte ortaya cikar, bazen bitigik retina veya koroidin birlikte
tutulumu gozlenir (Sekil 3 ve 4). Tarihsel olarak optik disk
melanositomu ilk serilerde melanom ile siklikla karigtiriimig
ve eniikleasyona giden vakalar olmustur. Ancak giiniimiizde
¢ogu vaka melanomdan farkli tipik klinik 6zellikleri ile tanin-

makta ve hatali eniikleasyon nadiren yapilmaktadir.™

Sekil 3: Optik disk melanositomu (Prof. Dr. Murat Tung 'un arsivinden)

Sekil 3: Optik disk melanositomunun otofloresan gériiniimii (Prof. Dr.

Murat Tung un arsivinden)

Bu lezyonun iyi huylu bir tiimor oldugunu ilk kez 1965
yilinda Zimmerman ve ark., optik diskte melanositik timari
olan 20 goze eniikleasyon yaptiklari 36 olgu igeren bir seride

eniikleasyonu reddeden 14 olgunun neredeyse hi¢ progres-

yon gostermemesi ile kanitlamiglardir. Bu ¢aligmada ilaveten
mevcut patolojik drneklerin ayrintili histopatolojik inceleme-
sini yiiriitmiisler ve lezyonlarn iyi huylu olduguna dair inan-

diricr kanitlar sunmuslardir.*

Geleneksel olarak nispeten duragan bir lezyon olduguna
inanilsa da vakalarin %10-15’inde kiigiik genisleme gosterdi-
&i ve gesitli mekanizmalarla degisik oranlarda gérme kaybina
neden olabilecegi bilinmektedir. Cogu melanositom vakasin-
da 6nemli derecede gorme bozuklugu goériilmez.**** Bununla
birlikte, tiimoriin neden oldugu hafif gérme kaybi, hastalarin
yaklasik %26’sinda genellikle foveayi igeren hafif eksiidatif
retinal eksiidasyon veya tiimor nekrozundan kaynaklanabilen

nororetinit nedeniyle meydana gelebilir. **7

Nadir durumlarda, lezyonun spontan nekrozuna veya
kompresif optik ndropatiye bagli olarak ciddi gérme kaybi or-
taya ¢ikabilir. Daha da 6nemlisi, vakalarin %1-2’sinde malign
melanoma doniisiim goézlenebilir. Bu nedenle oftalmologlar
optik diskte melanositoma vakalarina asina olmali ve etkile-

nen hastalar periyodik olarak takip edilmelidir.

Osher ve ark.” optik disk melanositomasi olan 6 hastanin
(%30) lezyon olan goziinde afferent pupil defekti (Marcus
Gunn pupillas1) oldugunu bildirmistir. Onemli bir klinik nok-
ta, afferent pupil defektinin milkkemmel gérme keskinligi var-
liginda bile ortaya ¢ikabilmesidir. Optik disk melanositomu,
bu paradoksal pupiller reaksiyonun ortaya ¢ikabilecegi birkag
durumdan biridir. Muhtemelen, paradoksal pupiller reaksiyon
optik disk liflerinin melanositom hiicreleri tarafindan hafifce
sikistirilmasindan kaynaklanmaktadir, bu da iligkili gérme ala-
n1 kusurunu agiklayan bir faktordiir. Kwak ve ark.” yaptiklart
caligmada ozellikle tamamlanmamus vaskiiler yapiya sahip olan
optik disk melanositomu olgularinda gérme alan1 defektlerinin

daha belirgin olarak ortaya ¢iktiginin géstermistir.

Optik disk melanositomunun ortalama tani yasi 50’dir ve
1-91 yag araliginda vakalar bildirilmistir.” Bu genellikle uveal
melanom tani yasi ile benzerdir. Bununla birlikte, cogu mela-
nositomun rutin bir okiiler muayene sirasinda kesfedilmeden
o6nce muhtemelen yillarca meveut oldugu diistiniilmektedir.
Uveal melanom ile optik disk melanositomu arasindaki 6nemli
bir fark, melanositomun tiim irklarda esit insidansa sahip gibi
goriinmesine karsin, uvea melanomunun Afrikali Amerikalilar
ve Asyalilarda nadir goriilmesidir.”” Optik disk melanositomu-
nun kadinlar i¢in hafif bir baskinli1 var gibi goriinmektedir.
AFIP serisinde 35 vakanin %63’ kadindi.** Wills Eye Hospital
serisinde 115 vakanin %62’si kadind1.”” Melanositoma genellik-
le tek taraflidir. Bilateral vakalar, genellikle ¢ocuklarda olmak
iizere nadiren bildirilmistir."'** Bunlarin ger¢ek melanositomlar
mi, yoksa diger konjenital disk anormallikleriyle birlikte gorii-

len bir disk pigmentasyonu mu oldugu konusunda baz tartig-
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malar s6z konusudur. Histopatolojik olarak, kii¢iik yuvarlak ila
oval ¢ekirdekli, diizglin smirli, yogun pigmentli, bol sitoplaz-
mali hiicrelerden olusan melanositik nevusiin bir varyanti ola-

rak tanimlanmaktadir.***>*

Optik disk melanositomu oftalmoskopik goriiniim olarak
vakadan vakaya onemli dl¢lide degisebilir. Karakteristik ola-
rak tamamen veya kismen optik diskte yer alan koyu kahve-
rengiden siyaha bir lezyondur. Nispeten kiigiiktiir ve vakalarin
%15’inde diskle sinirhidir. Daha karakteristik olarak, komsu
koroidi (%54) veya bitisik duyusal retinay1 (%30) icerecek
sekilde optik diskin kenar1 boyunca uzanir.” Bazi durumlarda
koroid bileseni optik disk bileseninden daha belirgindir.”>*>
Optik disk melanositomu okiiler melanositozu olan olgularin
%~8’inde bildirilmistir. Bu normal popiilasyon prevalansindan
¢ok daha yiiksektir.”” Bu olgularda daha dikkatli goz dibi mu-
ayenesinde fayda vardir. Optik disk melanositomu genellikle
herhangi bir sistemik hastalik ile kanitlanmus iligkisi olmayan

izole bir antitedir.

Optik disk melanositomunun genellikle az sayida lokal
komplikasyonu olduguna inanilsa da bir ¢alismada disk 6de-
mi (%25), intraretinal 6dem (%16), subretinal s1v1 (%14), sar1
intraretinal eksitidasyon (%12), fokal kanama (%S5), vitreus
tohumlar1 (%4) ve retinal ven tikanikligi (%3) gibi bir¢ok
komplikasyon bildirilmistir. Bu lokal komplikasyonlar, va-
kalarin %26’sinda gorsel semptomlara veya gérme kaybina
neden olabilir. ** Bu nedenle bu olgularmn yakin takibi 6nem-
lidir. Komplikasyonlar genellikle 6nemsizdir ve ciddi gor-
me kayb1 istisnai bir durumdur. Melanositoma nekrozundan
vitréz tohumlar bazen siyah bir psddohipopyon olusturarak 6n
kamaraya uzanabilir. Tiimérdeki fokal nekrozun, tiimér hiic-
relerinin vitreus ve on kamaraya tohumlanmasina neden olan

mekanizmadan sorumlu oldugu diistiniilmektedir.*’*

Optik disk melanositomlarinda yapilan goz dibi fotograf-
lar1, bunlarin %10-15’inin birkag yil iginde ince bir genisleme
gosterdigini kanitlamistir. Bu hafif biiyiime, malign doniistimiin
bir isareti olarak degerlendirilmemelidir.”*** Ciddi gérme kay-
biyla birlikte optik sinirin yaygm tutulumu, optik disk mela-
nositomunun malign transformasyonunu diisiindiiren &nemli
bir bulgudur.”7#*#=> Malign degisikligin vakalarin yaklasik
%1-2’sinde meydana geldigi tahmin edilmektedir. ** Histopato-
lojik dogrulama ile optik sinir melanositomundan kaynaklandi-

9,51,53,54

&1 goriilen malign melanom vakalari bildirilmistir. *

Optik disk melanositomunun malign transformasyonunun
karakteristik 6zellikleri, juxtapapiller olmaksizin sadece optik
sinirden kaynaklanan bir baglangi¢ lezyonudur. Lezyonda iler-
leyici biiylime, gorme kaybinin artmasi ve koroidal tutulum
olmas1 maligm doniisiim sinyalleri olabilir. Histolojik olarak

malign doniisiim sonrasinda, tipik melanositoma hiicrelerine

bitisik ig seklindeki melanom hiicreleri gozlenir. Melanosito-
ma hiicreleri ve ig seklindeki melanom hiicreleri genellikle
interseptal veya interstisyel doku olmadan i¢ ige gegmistir.

Optik disk melanositomunun ayirict tanisi, juxtapapiller
koroidal melanom, koroidal neviis, RPE hiperplazisi, retina
ve RPE kombine hamartomu ve RPE adenomu, optik diske
metastatik melanom, epipapiller vitreus kanamas: ve diger
durumlari igerir.”>” Optik diskin bir melanositomunun teshi-
si genellikle karakteristik klinik 6zelliklerinin oftalmoskopik
olarak tanmmmasiyla konulabilir. Fundus fotografi, floresein
anjiyografi ve gorme alan1 muayenesi gibi yardimci iglemler
tanty1 kolaylastirabilir ve takip degerlendirmelerinde yardim-
c1 olabilir. Cogu durumda, optik diskteki bir melanositoma-
nin floresan anjiyografisi, anjiyogram boyunca hipofloresan
gosterir.”*°* Bunun nedeni muhtemelen hiicrelerin yogun
pigmentli olmasi ve nispeten az vaskiilar yapi ile siki bir se-
kilde kompakt olmasidir. Optik disk 6demi olan olgularda,
optik diskin 6dematdz kisminda hiperfloresans gozlenir. indo-
siyanin yesili anjiyografi de lezyonun genellikle hipofloresan
oldugunu goriliir.””

Melanositomun yiiksekligi 0,5 mm’den biiyiikse, genellik-
le ultrasonografi veya bilgisayarli tomografi ile gosterilebilir,
ancak bu teknikler melanositomu optik diskin diger lezyonla-
rindan ayirt etmede ¢ok yardimer degildir. Ayrica ultrasonog-
rafi ile tlimoriin optik sinirin retrolaminar kismina mikroskobik
yayilimi saptanamaz. Manyetik rezonans goriintiileme, optik
sinirin retrolaminar kismindaki bityiik tutulumun boyutunu be-
lirlemeye yardimci olabilir, ancak mikroskobik uzantiy1 tespit
etmesi olas1 degildir. Optik koherens tomografi, optik disk me-
lanositomunu degerlendirmek i¢in kullanilan yeni bir tekniktir.
OKT’de melanositomun kendine &zgii bir 6zelligi yoktur, eslik

eden retina patolojilerinin tanisinda oldukca faydalidir.

Bu hastalarin takibinde nadiren de olsa malign melanoma
doniisebilme potansiyelinden dolay1 yilda bir muayene ve goz
dibi fotografi gekilmelidir. Kii¢iik boyutlu biiylimeler malign
bir degisiklik anlamina gelmeyebilir. Ancak, daha ilerleyici
biiyiime ve gorme kaybi1 malign doniigiimii diisiindiirmeli ve
eniikleasyon ihtimali degerlendirilmelidir.”

Optik Disk Melanomu

Primer optik disk melanomu literatiirde ¢ok c¢ok nadir
goriilen klinik bir durumdur. Primer optik disk melanomu ile
ilgili bilgiler ¢ok az sayida vaka takdimine dayal: olup yakin
tarihte hicbir primer optik disk melanomu olgusu bildirilme-
mistir. Yakin tarihli vakalar daha ¢ok optik disk melamasito-
munun malign doniisiimii veya jukstapapiller koroidal mela-
nomun optik disk tutulumu olarak sunulmustur. Giiniimiizde
gelisen tani ve goriintiileme yontemleri bu tiimoriin orjinini

saptamada olduk¢a yardimci olmaktadir. Bu nedenle primer
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optik disk melanomu tanisi giiniimiizde gegerliligini yitirmis
gibi durmaktadir.” %

Onceki yillarda baz1 optik disk melanositomu olgular1 ma-
lign tiimdr olarak degerlendirilmis ve yanlislikla eniikleasyon
yapilan olgular olmustur. Ne zamanki Zierman ve ark. yakin
takip ettikleri melanositom vakalarinin malign transformas-
yon gostermedigini kanitlamasi ile bu tarihten sonra melano-
sitom olgularmin iyi huylu natiire sahip oldugu diistiniildii.
Bir optik sinir melanositomunun malign transformasyonu
nadir bir olaydir ve bildirilen birka¢ vakada tahmini insidansi
%]1-2 civarindadir.****°"%° Optik disk melanositomunun ma-
lign transformasyonunun karakteristik ozellikleri, juxta pa-
piller koroid tutulumu olmayan, ilerleyici biiylime ve gérme
kaybr ile, yalnizca optik sinirden kaynaklanan bir baslangig
lezyonudur. Histolojik olarak malign degisim, tipik melanosi-
tom hiicrelerine bitisik ig seklindeki melanom hiicreleri ile ka-
rakterize edilir. Melanositoma hiicreleri ve ig seklindeki me-
lanom hiicreleri genellikle interseptal veya interstisyel doku

olmadan i¢ ice gegmistir, ™"

Joffe ve ark.*“hem optik diski hem de juxtapapiller koroidi
etkileyen bir melanositomdan gelisen malign bir melanom ol-
gusu bildirmistir. Benzer sekilde Cezar ve ark.* bir optik disk
melanositomu vakasiin malign transformasyonunu histopa-

tolojik olarak kanitlamiglardir.

Diger bir optik disk melanomu sekli ise jukstapapiller me-
lanomun optik siniri ¢gepegevre sarmasidir. Bu durumu goste-
ren birgok olgu bildirilmistir. Bu olgularin tedavisi ve takip
protokolleri koroid melanomundan farksizdir. Sadece ana-
tomik yerlesimi nedeniyle tedavisi daha zor ve bu olgularda

daha hizli gérme kaybi ortaya ¢ikabilecegi bilinmelidir.*”""
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