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Glial and Melanocytic Tumors of the Retina and Optic Disc

Giriş

Soliter Sınırlı Retinal Astrositik Proliferasyon

Soliter sınırlı retinal astrositik proliferasyon (SSRAP), 
tipik olarak gözde arka kutupta yer alan nadir bir retinal tü-
mördür. SSRAP olarak tanımlanan lezyon asemptomatik olup, 
genellikle rutin göz muayenesi esnasında tesadüfi olarak re-
tinada gözlenir.1,2 SSRAP tipik olarak stabil ve iyi sınırlı bir 

lezyondur ve bazı olgularda giderek gerileyebilir. Bu lezyonu 

ilk kez 2011’de Schields ve ark. tanımlamıştır. 3 

Hastalığın kesin patogenezi ve patolojik özellikleri tam 

olarak bilinmemektedir. Bu lezyon orta yaşlı erkeklerde daha 

sık görülmektedir. Tipik olarak iyi huylu olup, küçük, soliter 

ve tek taraflı, opak sarı-beyaz renkli lezyonlardır. Ani gelişir 

ancak retinal eksüdasyon, subretinal sıvı, hemoraji, kalsifikas-

yon, besleyici damarlar, intrinsik vasküler akım, vitreoretinal 

traksiyon gibi komplikasyonlar görülmez. Lezyon tüberoskle-

ÖZ
Bu derlemede retina ve optik diskin gliyal ve mela-
nositik tümörleri olan soliter sınırlı retinal astrositik 
proliferasyon, retinal astrositik hamartom, edinilmiş 
retinal astrositom, optik disk melanositomu ve optik 
disk melanomundan bahsedilmiştir. Bu hastalıkları 
önemli kılan nokta ayırıcı tanının mutlaka yapılması 
gerekliliğidir. Çünkü bu grup hastalıkların içinde ta-
mamen regresyon gösterebilen retinal tümörler var-
ken görme kaybına hatta sistemik metastatik yayılıma 
kadar gidebilen daha ağır klinik durumların görülebil-
diği tümörler de vardır. Ayrıca bazı tümörlerde görme 
kaybına yol açabilen ciddi retina ve optik sinir komp-
likasyonları gözlenebilir. Diğer bir önemli nokta ise 
nadir de olsa melanositom gibi tümörlerde gözlenebi-
len malign transformasyondur. Bu nedenle bu olgula-
rın alanında deneyimli oftalmolog eşliğinde periyodik 
takibi oldukça önemlidir. Bu derleme bu tümörlerin 
tanı ve takibinde önemli olabilecek klinik ve histopa-
tolojik özellikleri özetlemeyi amaçlamıştır. 
Anahtar kelimeler: Optik Sinir Tümörleri, Retina 
Tümörleri, 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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roz kompleksi veya diğer sistemik hastalıklarla ilişkili değil-
dir. Optik koherens tomografi (OKT) görüntülerde, SSRAP’ın 
sağlam bir sinir lifi tabakası ve daha derin yapıların gölgelen-
mesi ile derin nörosensoriyel retinada yer aldığı gösterilmiştir. 
Sinir lifi tabakasında kütle yer değiştirmesi dışında bir etki-
lenme yoktur. Bruch membranı bazen lezyonun derinliklerin-
de görüntülenebilir. Floresan anjiyografi sıklıkla geç boyanma 
ile erken hipofloresans gösterir ve bu lezyonların tipik olarak 
hipo- veya izo-otofloresan olduğu görülür. Optik koherens to-
mografi anjiografide (OKTA) lezyonun kendisinde herhangi 
bir intrinsik vaskülarite yok gibi görünmektedir. Benzer şe-
kilde, lezyonu çevreleyen vasküler patern olsa da lezyonun 
kendisine giren vasküler akışa dair herhangi bir kanıt yoktur. 
Oküler ultrasonografide kalsifikasyon gözlenmez.2,3 

Shields ve ark.3,4 SSRAP’ın ilk açıklamada düşündükleri 
gibi retina iç katmanlarından değil, retina pigment epitelin-
den (RPE) veya derin retinadan türediğini bildirmiştir. Ben-
zer şekilde Goldberg ve Raja2 ise lezyonun derin retina veya 
RPE’den kaynaklandığını düşünmüştür. Bunun nedeni, yap-
tıkları OKTA’da lezyonun intrinsik veya paralezyonel vas-
küler akış eksikliği göstermesidir. Bu durum lezyonun fibröz 
olduğunu ve muhtemelen retinal astrositlerden değilde RPE 
veya derin retinadan türediğini düşündürmüştür. 

Son zamanlarda, Shields ve ark. birçok astrositin, bu lez-
yonlarda korunmuş gibi görünen sinir lifi tabakasında bulun-
duğundan, “retina astrositik proliferasyon” adının yanlış ola-
bileceğini öne sürmüştür. 4 Ayırıcı tanıda astrositik hamartom, 
edinilmiş retinal astrositom, retinoblastom, retinositoma, basit 
konjenital RPE hamartomu, miyelinli lifler, granülom ve reak-
tif gliozis akla gelmelidir. 5,6 

Tümörün lokalizasyonuna bağlı olarak lezyon görme ala-
nı kaybına hatta görme bozukluğuna neden olabilir. Bildirilen 
bazı vakalarda, peripapiller olarak görülen iyi huylu tümör, 
perimetride genişlemiş bir kör nokta olarak bildirilmiştir. Bu 
olumsuz etkiler, lezyon bölgesinde retinada yapısal bütünlü-
ğün kaybından kaynaklanmaktadır ve stabil seyretmektedir. 
Ancak lezyon fovea yerleşimli ise önemli derecede görme 
keskinliğinde bozulmaya da yol açabilir. 2,7 

Bu hastalığın tedavisi henüz tam olarak bilinmemekte-
dir. Bazı hastalara regresyon bildirilmiştir. Henüz literatürde 
progresyon gösteren vaka bildirilmemiştir. Lezyon stabil ol-
duğu düşünülürse hastaların periyodik takibi yeterli olacaktır. 

Retinal Astrositik Hamartom

Retinal astrositik hamartomlar (RAH), retina sinir lifi 
tabakasının astrosit kaynaklı iyi huylu glial tümörleridir. Bu 
lezyonlar sistemik tutulum olmadan izole olarak buluna-
bilmelerine rağmen, çoğunlukla orijinal olarak Bourneville 
hastalığı olarak bilinen tüberoskleroz ile ilişkili olarak bulu-

nurlar. Lezyonları ilk olarak Hollandalı bilim adamı Jan Van 
der Hoeve 20. yüzyılın başlarında retina hamartomları olarak 
tanımlamıştır.8 

Bu iyi huylu intraoküler tümör, retinanın sinir lifi tabaka-
sında sarı-gri bir kitle olarak, sapsız veya hafif kabarık, ge-
nellikle minimal genişlemiş retina damarları, hafif retina trak-
siyonu ve parlak intrinsik kalsifikasyon ile karşımıza çıkar. 
RAH, yaşamın erken yaşlarında saptanır ve iyi diferansiye 
astrositlerin proliferasyonundan meydana gelir. Lezyonlar ge-
nellikle çok sayıda veya iki taraflıdır ve peripapiller yerleşim 
eğilimindedir (Şekil 1 ve 2).5,6,9 RAH stabil bir lezyon olarak 
kabul edilse de spontan gerileme tarif edilmiştir. RAH, değiş-
ken klinik prezentasyonu nedeniyle tanısal bir zorluk yaratır.10 

Şekil 1: Optik disk yanında retinal astrositik hamartom (Prof. Dr. Mu-
rat Tunç’un arşivinden)

Şekil 2: Optik disk komşuluğunda retinal astrositik hamartomun B-mod 
utrasonografi görünümü (Prof. Dr. Murat Tunç’un arşivinden)

OKT görüntülemeye göre dört tip RAH iyi tanımlan-
mıştır: Tip 1 düz ve sinir lifi tabakası içinde, tip 2 retina 
traksiyonu ile sinir lifi tabakasında hafif yükselme, tip 3 
kalsifikasyonun neden olduğu tipik “güve yeniği” alanlar ve 
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tip 4 optik olarak boşalmış intralezyonel kavitelerdir. Tip II 
olarak sınıflandırılan RAH olguları, kutanöz fibröz plaklar, 
Tip III olanlar subependimal dev hücreli astrositomlar ve 
Tip IV olanlar pulmoner lenfanjiyomiyomatozis ile ilişkili 
bulunmuştur.11 

RAH, tüberoskleroz kompleksinin en iyi bilinen oftalmik 
prezentasyonudur. Otozomal dominant kalıtım ile taşınan bir 
hastalık olan tüberoskleroz kompleksi organları etkileyen ha-
martomatöz büyümelerle karakterize kompleks genetik bir 
hastalıktır. Normal popülasyonda prevalansı 1/6000 kadardır. 
Tüberosklerozlu hastalarda beyin, kalp, böbrek, deri veya ak-
ciğer hamartomları gelişir. Bu hastalarda hamartini kodlayan 
9q34 kromozomundaki TSC1 veya tuberin’i kodlayan 16p13 
kromozomundaki TSC2 geninde inaktive edici mutasyonlar 
gözlenmiştir.12 Literatürde vakaların yaklaşık %60’ı sporadik, 
%40’ı aileseldir ve otozomal dominant olarak kalıtım göster-
mektedir.13 

Rowley ve ark.14 tarafından yapılan bir popülasyon çalış-
masında RAH tüberosklerozlu hastaların %44’ünde görülmüş 
ve bunlardan %34’ünde iki taraflı lezyon saptanmıştır. RAH 
lezyonlarının çoğu, çapları 0,5-5,0 mm arasında değişken ol-
makla beraber genellikle küçük boyuttadır. Literatürden elde 
edilen kanıtlar, tüberoskleroz ile ilişkili RAH’ın nispeten du-
rağan olduğunu ve genellikle görme ile ilgili bir soruna neden 
olmadığını göstermektedir.15-16 

RAH, özellikle henüz başka klinik özelliği olmayan kü-
çük çocuklarda tüberoskleroz hastalığı için iyi bir belirteçtir. 
Tüberosklerozlu hastalarının %50’sinde oküler anormallikler 
olduğundan, genç yaşta dirençli epilepsisi ve RAH olan her-
hangi bir hastada tam bir nörolojik muayene gereklidir. RAH 
daha nadir olarak nörofibromatozis tip 1 olgularında da görü-
lebilmektedir.17 

Edinilmiş Retinal Astrositom

İyi huylu retinal astrositik lezyonlar arasında reaktif 
retinal gliozis, retinal astrositik hamartom ve edinilmiş 
retinal astrositom (ERA) yer alır.18 ERA benign bir glial 
intraretinal tümördür. Düşük dereceli beyin astrositomları-
nın retina eşdeğeri olarak kabul edilir. Benign sitolojisine 
rağmen progresif büyüme gösterebilir ve lokal olarak ag-
resif malign bir tümör gibi davranabilir. Klinik seyir ek-
südatif retina dekolmanı, vitreus hemorajisi, neovasküler 
glokom ve sonunda enükleasyona yol açan kör, ağrılı bir 
gözle komplike olarak karşımıza gelebilir.18-21 Klinik olarak 
ERA, genellikle onu çevreleyen sığ seröz retina dekolmanı, 
yaygın intrinsik vaskülarite ve foveaya yakın yerleştiğinde 
görme kaybına yol açabilen lipid eksüdasyonu ile kendini 
gösteren tek taraflı, amelanotik, soliter bir retinal lezyon 
olarak kendini gösterir.18,21,22 

Retinal glioz genellikle travma, enflamasyon veya enfeksi-
yondan sonra ortaya çıkar. RAH ise tipik olarak stabildir, erken 
çocukluk döneminde teşhis edilir ve genellikle tüberoskleroz 
veya nörofibromatozis ile ilişkilidir. Bunun aksine, ERA nis-
peten yaşlı bireylerde ortaya çıkan sporadik bir tümördür, tübe-
roskleroz ile ilişkili değildir ve sıklıkla semptomatik ve ilerle-
yicidir. 18,20 Bu nedenle, tanı ve tedavideki herhangi bir gecikme 
kötü görsel sonuçlara ve artmış oküler morbiditeye neden ola-
bilir. ERA, duyusal retinada ortaya çıkan soliter bir kitle olarak 
görünür. Tipik olarak sarıdır ve en iyi flöresein anjiyografi ile 
görülen bol intrinsik vaskülariteye sahiptir. Tipik konjenital 
astrositik hamartomdan farklı olarak, genellikle klinik olarak 
belirgin kalsifikasyondan yoksundur, yavaş progresif büyüme 
sergileme olasılığı daha yüksektir ve tüberoskleroz ile ilişkili 
değildir. İntraretinal eksüdasyon ve sekonder retina dekolmanı 
genellikle tümör büyüdükçe ortaya çıkar. 18,19,23-26 

Floresein anjiyografi karakteristik olarak vasküler dolum 
fazlarında tümörde küçük, iyi tanımlanmış ince kan damar-
larını ve yaygın geç boyanmayı gösterir. Retinal besleyici 
damarlar belirgin olabilir, ancak retinoblastoma ve retinal he-
manjiyoblastomda görülenler gibi dilate ve kıvrımlı değildir-
ler. Ultrasonografi genellikle kalsifiye olmayan ve yüksek iç 
yansımaya sahip bir retinal kitleyi ortaya çıkarır. 27 

Histopatolojik olarak ERA, astrositik hamartoma benzer 
şekilde olgun glial hücrelerden oluşur. Bununla birlikte, birçok 
astrositik hamartomu karakterize eden kapsamlı kalsifikasyo-
na sahip olma eğiliminde değillerdir. Bazı tümörler, beyindeki 
eşdeğer bir tümöre benzeyen camsı eozinofilik sitoplazmaya 
(gemistositler) sahip büyük yuvarlak hücrelere sahiptir.21 ERA 
ayırıcı tanısında koroidal melanom, soliter idiyopatik koroi-
dit, retinoblastom ve retinal hemanjiyoblastom yer alır.27 

ERA için günümüzde güncel tedavi yöntemleri arasında 
fotodinamik tedavi (FDT), lazer fotokoagülasyon ve plak rad-
yoterapi kabul gören yöntemlerdir. Mennel ve ark. ile Shiel-
ds ve ark., FDT’nin sırasıyla RAH ve ERA için kullanımını 
ilk kez tanımladılar.21,28  ERA tedavisinin yönetimi tam olarak 
belli değildir. Eksternal radyoterapi, lazer fotokoagülasyon, 
kriyoterapi, plak radyoterapi ve pars plana vitrektomi ve en-
dorezeksiyon daha önce enükleasyonu önlemek için tedavi se-
çenekleri olarak denenmiştir. 19,20,28 Ancak bu tedaviler birçok 
hastada etkisiz kalmıştır. Zamanla, bazı çalışmalarda ERA te-
davisinde verteporfin FDT ile başarı sağlanabileceği gösteril-
miştir. 21,29-32 Bildirilen birkaç vakada, etkilenen gözde tümör-
de büyüme ve sekonder glokom nedeniyle ve/veya lezyonun 
bir koroidal melanom olduğu şüphesi nedeniyle enükleasyon 
yapılmıştır. Bu nedenle, net bir tedavi yönetimi yoktur. ERA 
daha erken teşhis edilirse, lazer fotokoagülasyon, kriyoterapi 
veya radyoterapinin tümörü kontrol altına alıp olası kompli-
kasyonları önleyebilmesi mümkün olabilir.5 
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Optik Disk Melanositomu

Primer intraoküler pigmentli lezyonlar, uveal yolaktaki 
melanositlerden veya iris, silyer cisim ve retinanın pigment 
epitelinden kaynaklanabilir. Uveal melanom en sık koroidde 
görülür ve ön uveada daha nadirdir. Melanositik tümörler ay-
rıca optik diskte ve optik sinirin daha derin kısımlarında da 
oluşabilir. Optik diskin primer malign melanomu son derece 
nadirdir ve literatürde belirtilmiş sayılı vaka vardır. Bununla 
birlikte, melanositom olarak adlandırılan iyi huylu optik disk 
tümörü nispeten yaygın olarak görülür. Melanositoma, klinik 
olarak koyu kahverengi ile siyah renk arasında bir görünümde 
optik disk veya uveal yolun herhangi bir yerinde karşımıza çı-
kan iyi huylu bir tümördür. Melanositoma, klasik olarak optik 
diskte ortaya çıkar, bazen bitişik retina veya koroidin birlikte 
tutulumu gözlenir (Şekil 3 ve 4). Tarihsel olarak optik disk 
melanositomu ilk serilerde melanom ile sıklıkla karıştırılmış 
ve enükleasyona giden vakalar olmuştur. Ancak günümüzde 
çoğu vaka melanomdan farklı tipik klinik özellikleri ile tanın-
makta ve hatalı enükleasyon nadiren yapılmaktadır.33 

Şekil 3: Optik disk melanositomu (Prof. Dr. Murat Tunç’un arşivinden)

Şekil 3: Optik disk melanositomunun otofloresan görünümü (Prof. Dr. 

Murat Tunç’un arşivinden)

Bu lezyonun iyi huylu bir tümör olduğunu ilk kez 1965 
yılında Zimmerman ve ark., optik diskte melanositik tümörü 
olan 20 göze enükleasyon yaptıkları 36 olgu içeren bir seride 
enükleasyonu reddeden 14 olgunun neredeyse hiç progres-

yon göstermemesi ile kanıtlamışlardır. Bu çalışmada ilaveten 
mevcut patolojik örneklerin ayrıntılı histopatolojik inceleme-
sini yürütmüşler ve lezyonların iyi huylu olduğuna dair inan-
dırıcı kanıtlar sunmuşlardır.34 

Geleneksel olarak nispeten durağan bir lezyon olduğuna 
inanılsa da vakaların %10-15’inde küçük genişleme gösterdi-
ği ve çeşitli mekanizmalarla değişik oranlarda görme kaybına 
neden olabileceği bilinmektedir. Çoğu melanositom vakasın-
da önemli derecede görme bozukluğu görülmez.34,35 Bununla 
birlikte, tümörün neden olduğu hafif görme kaybı, hastaların 
yaklaşık %26’sında genellikle foveayı içeren hafif eksüdatif 
retinal eksüdasyon veya tümör nekrozundan kaynaklanabilen 
nöroretinit nedeniyle meydana gelebilir. 36,37 

Nadir durumlarda, lezyonun spontan nekrozuna veya 
kompresif optik nöropatiye bağlı olarak ciddi görme kaybı or-
taya çıkabilir. Daha da önemlisi, vakaların %1-2’sinde malign 
melanoma dönüşüm gözlenebilir. Bu nedenle oftalmologlar 
optik diskte melanositoma vakalarına aşina olmalı ve etkile-
nen hastalar periyodik olarak takip edilmelidir. 

Osher ve ark.38 optik disk melanositoması olan 6 hastanın 
(%30) lezyon olan gözünde afferent pupil defekti (Marcus 
Gunn pupillası) olduğunu bildirmiştir. Önemli bir klinik nok-
ta, afferent pupil defektinin mükemmel görme keskinliği var-
lığında bile ortaya çıkabilmesidir. Optik disk melanositomu, 
bu paradoksal pupiller reaksiyonun ortaya çıkabileceği birkaç 
durumdan biridir. Muhtemelen, paradoksal pupiller reaksiyon 
optik disk liflerinin melanositom hücreleri tarafından hafifçe 
sıkıştırılmasından kaynaklanmaktadır, bu da ilişkili görme ala-
nı kusurunu açıklayan bir faktördür. Kwak ve ark.39 yaptıkları 
çalışmada özellikle tamamlanmamış vasküler yapıya sahip olan 
optik disk melanositomu olgularında görme alanı defektlerinin 
daha belirgin olarak ortaya çıktığının göstermiştir. 

Optik disk melanositomunun ortalama tanı yaşı 50’dir ve 
1-91 yaş aralığında vakalar bildirilmiştir.35 Bu genellikle uveal 
melanom tanı yaşı ile benzerdir. Bununla birlikte, çoğu mela-
nositomun rutin bir oküler muayene sırasında keşfedilmeden 
önce muhtemelen yıllarca mevcut olduğu düşünülmektedir. 
Uveal melanom ile optik disk melanositomu arasındaki önemli 
bir fark, melanositomun tüm ırklarda eşit insidansa sahip gibi 
görünmesine karşın, uvea melanomunun Afrikalı Amerikalılar 
ve Asyalılarda nadir görülmesidir.40 Optik disk melanositomu-
nun kadınlar için hafif bir baskınlığı var gibi görünmektedir. 
AFIP serisinde 35 vakanın %63’ü kadındı.34 Wills Eye Hospital 
serisinde 115 vakanın %62’si kadındı.35 Melanositoma genellik-
le tek taraflıdır. Bilateral vakalar, genellikle çocuklarda olmak 
üzere nadiren bildirilmiştir.41,42 Bunların gerçek melanositomlar 
mı, yoksa diğer konjenital disk anormallikleriyle birlikte görü-
len bir disk pigmentasyonu mu olduğu konusunda bazı tartış-



43Tanrıverdi C. Retina ve Optik Diskin Gliyal ve Melanositik Tümörleri. Güncel Retina 2024; 8 (1): 39-46.

CURRENT RETINA - GÜNCEL RETINA

malar söz konusudur. Histopatolojik olarak, küçük yuvarlak ila 
oval çekirdekli, düzgün sınırlı, yoğun pigmentli, bol sitoplaz-
malı hücrelerden oluşan melanositik nevusün bir varyantı ola-
rak tanımlanmaktadır.34,35,43 

Optik disk melanositomu oftalmoskopik görünüm olarak 
vakadan vakaya önemli ölçüde değişebilir. Karakteristik ola-
rak tamamen veya kısmen optik diskte yer alan koyu kahve-
rengiden siyaha bir lezyondur. Nispeten küçüktür ve vakaların 
%15’inde diskle sınırlıdır. Daha karakteristik olarak, komşu 
koroidi (%54) veya bitişik duyusal retinayı (%30) içerecek 
şekilde optik diskin kenarı boyunca uzanır.45 Bazı durumlarda 
koroid bileşeni optik disk bileşeninden daha belirgindir.35,45,46 

Optik disk melanositomu oküler melanositozu olan olguların 
%8’inde bildirilmiştir. Bu normal popülasyon prevalansından 
çok daha yüksektir.35 Bu olgularda daha dikkatli göz dibi mu-
ayenesinde fayda vardır. Optik disk melanositomu genellikle 
herhangi bir sistemik hastalık ile kanıtlanmış ilişkisi olmayan 
izole bir antitedir. 

Optik disk melanositomunun genellikle az sayıda lokal 
komplikasyonu olduğuna inanılsa da bir çalışmada disk öde-
mi (%25), intraretinal ödem (%16), subretinal sıvı (%14), sarı 
intraretinal eksüdasyon (%12), fokal kanama (%5), vitreus 
tohumları (%4) ve retinal ven tıkanıklığı (%3) gibi birçok 
komplikasyon bildirilmiştir. Bu lokal komplikasyonlar, va-
kaların %26’sında görsel semptomlara veya görme kaybına 
neden olabilir. 35 Bu nedenle bu olguların yakın takibi önem-
lidir. Komplikasyonlar genellikle önemsizdir ve ciddi gör-
me kaybı istisnai bir durumdur. Melanositoma nekrozundan 
vitröz tohumlar bazen siyah bir psödohipopyon oluşturarak ön 
kamaraya uzanabilir. Tümördeki fokal nekrozun, tümör hüc-
relerinin vitreus ve ön kamaraya tohumlanmasına neden olan 
mekanizmadan sorumlu olduğu düşünülmektedir.47,48 

Optik disk melanositomlarında yapılan göz dibi fotoğraf-
ları, bunların %10-15’inin birkaç yıl içinde ince bir genişleme 
gösterdiğini kanıtlamıştır. Bu hafif büyüme, malign dönüşümün 
bir işareti olarak değerlendirilmemelidir.35,46 Ciddi görme kay-
bıyla birlikte optik sinirin yaygın tutulumu, optik disk mela-
nositomunun malign transformasyonunu düşündüren önemli 
bir bulgudur.35,37,46,49-52 Malign değişikliğin vakaların yaklaşık 
%1-2’sinde meydana geldiği tahmin edilmektedir. 35 Histopato-
lojik doğrulama ile optik sinir melanositomundan kaynaklandı-
ğı görülen malign melanom vakaları bildirilmiştir. 49,51,53,54 

Optik disk melanositomunun malign transformasyonunun 
karakteristik özellikleri, juxtapapiller olmaksızın sadece optik 
sinirden kaynaklanan bir başlangıç lezyonudur. Lezyonda iler-
leyici büyüme, görme kaybının artması ve koroidal tutulum 
olması maligm dönüşüm sinyalleri olabilir. Histolojik olarak 
malign dönüşüm sonrasında, tipik melanositoma hücrelerine 

bitişik iğ şeklindeki melanom hücreleri gözlenir. Melanosito-
ma hücreleri ve iğ şeklindeki melanom hücreleri genellikle 
interseptal veya interstisyel doku olmadan iç içe geçmiştir. 

Optik disk melanositomunun ayırıcı tanısı, juxtapapiller 
koroidal melanom, koroidal nevüs, RPE hiperplazisi, retina 
ve RPE kombine hamartomu ve RPE adenomu, optik diske 
metastatik melanom, epipapiller vitreus kanaması ve diğer 
durumları içerir.55-57 Optik diskin bir melanositomunun teşhi-
si genellikle karakteristik klinik özelliklerinin oftalmoskopik 
olarak tanınmasıyla konulabilir. Fundus fotoğrafı, floresein 
anjiyografi ve görme alanı muayenesi gibi yardımcı işlemler 
tanıyı kolaylaştırabilir ve takip değerlendirmelerinde yardım-
cı olabilir. Çoğu durumda, optik diskteki bir melanositoma-
nın floresan anjiyografisi, anjiyogram boyunca hipofloresan 
gösterir.35,41,58 Bunun nedeni muhtemelen hücrelerin yoğun 
pigmentli olması ve nispeten az vaskülar yapı ile sıkı bir şe-
kilde kompakt olmasıdır. Optik disk ödemi olan olgularda, 
optik diskin ödematöz kısmında hiperfloresans gözlenir. İndo-
siyanin yeşili anjiyografi de lezyonun genellikle hipofloresan 
olduğunu görülür.59 

Melanositomun yüksekliği 0,5 mm’den büyükse, genellik-
le ultrasonografi veya bilgisayarlı tomografi ile gösterilebilir, 
ancak bu teknikler melanositomu optik diskin diğer lezyonla-
rından ayırt etmede çok yardımcı değildir. Ayrıca ultrasonog-
rafi ile tümörün optik sinirin retrolaminar kısmına mikroskobik 
yayılımı saptanamaz. Manyetik rezonans görüntüleme, optik 
sinirin retrolaminar kısmındaki büyük tutulumun boyutunu be-
lirlemeye yardımcı olabilir, ancak mikroskobik uzantıyı tespit 
etmesi olası değildir. Optik koherens tomografi, optik disk me-
lanositomunu değerlendirmek için kullanılan yeni bir tekniktir. 
OKT’de melanositomun kendine özgü bir özelliği yoktur, eşlik 
eden retina patolojilerinin tanısında oldukça faydalıdır. 

Bu hastaların takibinde nadiren de olsa malign melanoma 
dönüşebilme potansiyelinden dolayı yılda bir muayene ve göz 
dibi fotoğrafı çekilmelidir. Küçük boyutlu büyümeler malign 
bir değişiklik anlamına gelmeyebilir. Ancak, daha ilerleyici 
büyüme ve görme kaybı malign dönüşümü düşündürmeli ve 
enükleasyon ihtimali değerlendirilmelidir.33 

Optik Disk Melanomu

Primer optik disk melanomu literatürde çok çok nadir 
görülen klinik bir durumdur. Primer optik disk melanomu ile 
ilgili bilgiler çok az sayıda vaka takdimine dayalı olup yakın 
tarihte hiçbir primer optik disk melanomu olgusu bildirilme-
miştir. Yakın tarihli vakalar daha çok optik disk melamasito-
munun malign dönüşümü veya jukstapapiller koroidal mela-
nomun optik disk tutulumu olarak sunulmuştur. Günümüzde 
gelişen tanı ve görüntüleme yöntemleri bu tümörün orjinini 
saptamada oldukça yardımcı olmaktadır. Bu nedenle primer 
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optik disk melanomu tanısı günümüzde geçerliliğini yitirmiş 
gibi durmaktadır.33,60-64 

Önceki yıllarda bazı optik disk melanositomu olguları ma-
lign tümör olarak değerlendirilmiş ve yanlışlıkla enükleasyon 
yapılan olgular olmuştur. Ne zamanki Zierman ve ark. yakın 
takip ettikleri melanositom vakalarının malign transformas-
yon göstermediğini kanıtlaması ile bu tarihten sonra melano-
sitom olgularının iyi huylu natüre sahip olduğu düşünüldü. 
Bir optik sinir melanositomunun malign transformasyonu 
nadir bir olaydır ve bildirilen birkaç vakada tahmini insidansı 
%1-2 civarındadır.44,49,51,65 Optik disk melanositomunun ma-
lign transformasyonunun karakteristik özellikleri, juxta pa-
piller koroid tutulumu olmayan, ilerleyici büyüme ve görme 
kaybı ile, yalnızca optik sinirden kaynaklanan bir başlangıç 
lezyonudur. Histolojik olarak malign değişim, tipik melanosi-
tom hücrelerine bitişik iğ şeklindeki melanom hücreleri ile ka-
rakterize edilir. Melanositoma hücreleri ve iğ şeklindeki me-
lanom hücreleri genellikle interseptal veya interstisyel doku 
olmadan iç içe geçmiştir.44,49,51,64 

Joffe ve ark.46 hem optik diski hem de juxtapapiller koroidi 
etkileyen bir melanositomdan gelişen malign bir melanom ol-
gusu bildirmiştir. Benzer şekilde Cezar ve ark.66 bir optik disk 
melanositomu vakasının malign transformasyonunu histopa-
tolojik olarak kanıtlamışlardır. 

Diğer bir optik disk melanomu şekli ise jukstapapiller me-
lanomun optik siniri çepeçevre sarmasıdır. Bu durumu göste-
ren birçok olgu bildirilmiştir. Bu olguların tedavisi ve takip 
protokolleri koroid melanomundan farksızdır. Sadece ana-
tomik yerleşimi nedeniyle tedavisi daha zor ve bu olgularda 
daha hızlı görme kaybı ortaya çıkabileceği bilinmelidir.67-70 
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