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Norokutanoz Melanozis

OZEI' Norokutandz melanozis deride dev killi nevdis
ve leptomeningeal melanosit infiltrasyonu ile
karakterize bir sendromdur.

Bu yazida nérokutandz melanozisli iki ve dev killi
nevdsd olan bir olgu sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Dev killl neviis , Nérokutanéz
melanozis,

Neurocutaneous Melanosis

ABSTRACT weurocutaneous melanosis is a
syndrome characterized by giant hairy nevus and
leptomeningeal melanocytocytic infiltration.
in this article , two cases with neurocutaneous

melanosis and one with giant hairy nevus are
presented.

Key Words: Giant hairy nevus, Neurocutaneous
melanosis

GiRIS

IIk kez 1861°de Rokitansky tarafindan
tanimlanan Norokutan6z Melanozis deride dev,
killi, pigmente neviis , buna eslik eden ¢cok sayida
kictiik neviisler ve leptomeninkslerde melanosit

infiltrasyonu ile karakterize bir nérokutan6z
sendromdur.

Daha c¢ok dermatologlara basvuran bu
olgularda santral sinir sistemi tutulumuna bagl
olarak epileptik nobetler, mental retardasyon,
hidrosefali, psikiyatrik bozukluklar gelisebilir.
Bu norolojik tablolar siklikla ¢cocuklukta gelisir
ancak daha az oranda 2. ve 3. dekadlarda da
ortaya cikabilir. Ayrica santral sinir sistemi ve
deride malignite gelismesi riski de vardir. Malignite
gelisimi ve komplikasyonlari ile 6liimciil olabilen
bu sendromun taninmasi O6nemlidir.

Bu yazida klinik ve radyolojik olarak
norokutandz melanozis olarak diistiniilen iki olgu
ile yalnizca dev killt neviisti olan bir olgu
sunulmustur.

OLGU 1

A G 10 yasinda kiz cocuk. No6bet gecirme
nedeniyle basvurdu. Nobetleri 2 yasinda
baslamisti. Cevreye saskin saskin bakinma, bu
sirada yutkunma ve elbiselerini cekistirme
seklinde giinde 3- 5 kez olan yaklasik 1-2 dakika
sturen kompleks parsiyel nobetler ve ayda 2-3 kez

ortaya ¢ikan jeneralize tonik klonik konviilziyon
tanimlanmaktaydi. Prenatal, natal ve postnatal
doneme ait bir 6zellik yoktu. Soygecmisinde
benzer bir hastalik tanimlanmiyordu. Anne baba
arasinda akrabalik yoktu.

Fizik bakida sirtta, gluteal bolgeye ve
bacaklara uzanan tizeri kili, koyu renkte dev
nevus ve cevresinde, kol ve bacaklarda, ylizde
¢ok sayida caplart 1-5 cm arasinda degisen satellit
nevusler gozlenmekteydi. (Resim 1)

Sol uylugu saga oranla 1.5 cm daha inceydi.
Norolojik muayenesinde ihhmli mental retardasyon
disinda bulgu yoktu.

Rutin hematolojik, biyokimyasal incelemeler,
akciger grafisi ve batmn ultrasonografisi normaldi.
Elektroensefalografisinde sol sentroparietal
bolgede epileptik bir fokiis ve buradan
kaynaklanan jeneralize epileptiform desarjlar
mevcuttu. Sol uylugunun daha ince olmasi
nedeniyle yapilan elektromyografisinde patolojik
bulgu saptanmadi.

Kraniyal MR’da T1 agirlikli incelemede sol
talamusta ve sol hipokampal bélgede kontrast
madde tutan hiperintens lezyonlar saptandi. Bu
lezyonlar melanositik infiltrasyon olarak
yorumlandi. (Resim 2 ve 3) Spinal MR normal
olarak degerlendirildi.

Olgunun nobetleri fenitoin 150 mg/giin ,
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karbamazepin 600 mg/giin , fenobarbital 100
mg/gln ile kontrol altina alindz.

OLGU 2

G O 7 aylik kiz cocuk. Dogudugundan beri
kafasinin sol tarafinda sacli deride dev neviis
olmasi1 nedeniyle norolojik a¢idan tarama
yapilmas: amaciyla klinigimize sevk edilmisti.
Norolojik yakinmasi yoktu.

Prenatal, perinatal ve postnatal donemde
herhangi bir 6zellik yoktu. Psikomotor gelisimi
yvasina uygundu. Ailede benzer hastalik

! tanimlanmryordu. Anne baba akrabalig: yoktu.

Fizik bakida saclt deride sol temporal, pariyetal

{ ve frontal bolgeyi kaplayan yaklasik 10 x 15 cm
| boyutlarda dev neviis mevcuttu, bu bolgede sac
rengi daha koyu renkteydi ve sac buytlimesi daha
hizliydi. ( Resim 4 )

Resim 2: Olgu 1'in Kontrastl MR''nda T1'de
sol hipokampal bolgede hiperintens lezyon

ST B A 55 22
Resim 4: Olgu 2'nin sacl derisindeki dev killi
neuvtis

Ayrica gbvdede 2, sag bacakta 4 adet caplari
0.5- 1 cm arasinda degisen kiiciik nevusler ve
sag ayak tabaninda vyaklasik 2,5 cm capinda
biiyiik bir neviis mevcuttu. Norolojik muayene
P o — RS normaldi.

Resim 3: Olgu 1'in Kontrastlt MRnda T1'de Rutin hematolojik, biyokimyasal incelemeler,
akciger grafisi, batin ultrasonografisi,

sol talamusda biperintens lezyon
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elektroensefalografisi (uykuda) normaldi.
Kontrastli kraniyal MR'da sol temporal bélgede
araknoid kist saptandi.( Resim 5)

Resim 5: Olgu 2'nin MR''nda temporal
araknoid kist

Resim 6: Olgu 3%in deri lezyonlar:
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OLGU 3

AN U 4 yasinda kiz cocuk. Norolojik bir
yakinmas: olmayan olgu, yiizde ve viicuttaki
yaygin benler nedeniyle Dermatoloji hekimine
basvurmus, santral sinir sistemi tutulumu
agisindan incelenmesi amaciyla klinigimize sevk
edilmisti.

Prenatal, natal ve postnatal doneme ait bir
ozellik yoktu. Psikomotor gelisim basamaklar:
normaldi. Soygecmisinde benzer bir hastalik
tanimlanmiyordu. Anne baba akrabalig1 yoktu.

Fizik bakida sirtta, gluteal bolgeye dek uzanan,
kills, koyu renkli dev bir neviis ve buna eslik eden
sirtta, kollarda, bacaklarda ve yiizde cok sayida
kiiciik (gaplart 0.5- 5 cm arasinda degisen)
neviisler gézleniyordu. (Resim 6)

Noérolojik muayene normaldi. Rutin
hematolojik ve biyokimyasal incelemeler, akciger
grafisi ve batin ultrasonografisi normaldi.
Elektroensefalografi (uykuda) ve kontrastl
serebral MR’da patoloji saptanmadi.

TARTISMA

Norokutan6z melanozisin tani kriterleri
1972’de Fox tarafindan tanimlanmis , 1991°de
Kadonaga ve Frieden tarafindan tekrar
diizenlenmistir.(4. © Bu dizenleme ile tani
kriterleri;

1) Genis veye multipl konjenital neviisler ile
birlikte meningeal melanozis veya melanomanin
bulunmas:. ( Eriskinlerde dev neviisiin ¢capt en
az 20 cm, yeni doganlarda ve bebeklerde ise
kafada en az 9 cm, viicutta 6 cm olmalidir.)

2) Kutan6z melanom bulgusu yoktur. ( Ancak
meningeal lezyonlar: histolojik olarak benign
olanlarda kutan6z melanom bulunabilir.)

3) Meningeal melanom yoktur. (Kutanoz
lezyonlar: histolojik olarak benign olanlarda
meningeal melanom bulunabilir.)

Deri bulgular: oldukga tipiktir. Deride genis
ve ¢ok sayida konjenital melanositik nevisler
bulunur. Dev pigmente lezyonlar sirtta,
lumbosakral bélgede , gévdenin 6n kisminda ya
da saclt deride 6zellikle oksipital bolgede
bulunabilir. Bazi olgularda dev neviis olmaksizin
yalnuzca cok sayida konjenital neviis bulunabilir.©

Olgularin ¢cogunda nérolojik tutulum ilk 2
yasta veya daha az siklikta 2. veya 3. dekadlarda
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gorilmeye baslar. Bebeklerde ve kicik

cocuklarda en sik goriilen norolojik tablo
hidrosefalidir. Literatiirde bildirilen vakalarin
%64’ tinde hidrosefali saptanmustir. Bu tablo bazal
araknoid sisternalarda melanotik hiicre birikimi
sonucu BOS akiminda obstriiksiyon ve araknoid
villuslarda BOS reabsorbsiyonunun bozulmasi,
akuaductal stenoz ve foraminalarin obstriiksiyonu
sonucu olusmaktadir. Puberteye dogru
intrakraniyal kitle bulgular1 ve spinal kord
kompresyonu bulgulari gorulebilir. Bazen
epileptik nobetler, psikiyatrik semptomlar, afazi,
dizartri, sensorimotor degisiklikler eklenebilir.
Bazi olgularda Meckel divertikiilii, tiriner traktus
anomalileri, rabdomyosarkom gibi neoplaziler
de bildirilmistir. ©

Patogenezde embriyonal ndéroektodermin
morfogenezinde konjenital bir hata oldugu one
suriilmektedir. No6ral kabartidan deriye
melanoblast 6nciilerinin aberran go¢ii ve mozaik
olarak yasayabilen bir letal genin etkisi sorumlu
tutulmaktadir.G, ©

Otopsi calismalarinda melanozis
konveksitelerde, beynin tabaninda, ponsun ve
bulbusun ventral yiiziinde, iist servikal ve
lumbosakral kordda goriilmustiir. Ayrica vakalarin
yarisinda intrakraniyal ttimorler en sik frontal ve
temporal loblarda olmak tizere gézlenmistir. 9
Ko ve arkadaslart bir olguda pariyetal lobda tiimor
bildirmislerdir. ®

Olgularin BOS sitolojisinde malign hiicreler,
melanin iceren hiicreler ve serbest melanin
graniilleri gorulebilir. BOS ‘ta protein artisi,
1okositoz ve melanin garntllerinin neden oldugu
sar1 renk gorilebilir.(6, 7, 12,13

Gecmiste tani otopsi calismalarinda
anatomopatolojik olarak konurken giinumiuzde
BT ve gadoliniumlu MR ile lezyonlar
gosterilebilmektedir.2. 3, 8,9 MR'da T1 agirlikl
incelemelerde leptimeningeal boyanmanin
gOsterilebildigi ayrica bazi calismalarda
leptomeningeal tutulumdan ¢ok T1 agirlikli
goruntilemelerde 6zellikle temporal loblarda
serebellum, pons ve medullada yiiksek sinyalli
alanlarin saptandig:r ve bu bulgularin
asemptomatik olan olgularda bile gosterilebildigi
bildirilmektedir. 2, 3 MR ile bazi olgularda
kraniyal ve spinal araknoid kist, lipom ve Chiari
tip 1 malformasyonu gibi ek anormallikler de
gOorulmustur. 2)
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Sunulan olgulardan birinci olguda epileptik
nobetler ve MR bulgular: ile nérolojik tutulus
mevcuttur. MR’da meningeal boyanma
gOriilmemis ancak talamusta ve hipokampusta
kontrast tutan lezyonlar melanosit infiltrasyonu
olarak degerlendirilmistir. Eaves ve arkadaslari
da benzer sekilde bir vakada MR‘da
leptomeningeal tutulus olmaksizin temporal lobda
melanom bulundugunu bildirmisler ve bunu
Norokutan6z melanozisin bir varyant: olarak
tanumlamislardir daha sonraki calismalarda da
MR'da leptomeningeal tutulum olmaksizin
parankimal degisiklikler tanimlanmugtir (1,2, 3)
Ikinci olguda asemptomatik olmasina ragmen
kraniyal MR'da sol temporal bélgede araknoid
kist saptanmistir. Olgumuzda parankimal ya da
leptomeningeal lezyon saptanmasa da bu bulgu
daha 6nce nérokutanéz melanozisli olgularda
saptanan bir anormalliktir.® Uciincti olguda ise
nérolojik tutulum saptanmamistir ancak
literatiirde de asemptomatik olan ve yalnizca
postmortem tan: konabilen vakalar da
bildirilmistir.(10, 11 Ayrica semptomlar 2-3.
dekadlarda cikabildiginden takibi gerekmektedir.

Uc olguda da malign degisim olasiligt g6z
Ontne alinarak kontrastli MR ile periyodik
izlemlerin guvenli bir yontem oldugu
dustinilmustiir.
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