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COCUKLARDA SKLERAL MELANOSITOZ

Merthan TUNAY!

GIRIS

Bebeklerin rutin géz muayeneleri; sasilik, ambliyopi, kirma kusuru, katarakt,
glokom, retinoblastom ve prematiir retinopatisi agisindan degerlendirilmeleri-
ni igerir. Ulkemizde ulusal gérme taramasi programu ile 0-3 ay, 36-48 ay ve 6-7
yas iginde tiim ¢ocuklara pediatristler ve aile hekimlerince goz muayenesi uy-
gulanmaktadir. Pek ¢ok hekim ¢ocuk géz muayenesinde, inspeksiyonda alarm
bulgularini ararken asimetri, goz kapaginin durumu, pupiller ve refleksleri, kir-
muzi1 refle varligi, sklerada ikter, sklerit, mavi sklera, hemoraji veya gérme kusur-
lar1 yoniinden hizlica inceleme yapmakta ve varsa diger bulgular géz hekimleri-
ne havale edilmektedir. Asya toplumlarinda daha yaygin bir bulgu olan skleral
pigmentasyon ¢ogunlukla muayenede dikkat ¢eken bir bulgu olmaktan uzaktir.
Skleranin konjenital melanositik hiperpigmentasyonu olarak tanimlanan skleral
melanositozun Asyal1 bireylerin irksal bir 6zelligi oldugu 6ne siiriilmekte, ancak
Tiirkiyedeki ve diinyadaki prevalansi tam olarak bilinmemektedir. Yan1 sira bu
durumun, skleranin ve konjonktivanin diger pigmente lezyonlar: ile olan ayrimi
konusunda literatiirde yeterince bilgi yer almamaktadir. Bu yazida bizim toplu-
mumuzda, 6zellikle gocukluk ¢aginda sikliginin yiiksek oldugu diistiniilen skleral
melanositozun genel 6zelliklerine ve skleranin diger pigmente lezyonlarina degi-
nilmek istenmistir.

SKLERA ANATOMISi

Embriyolojik olarak, mezoderm ve noral krestten koken alan sklera, goz kiiresinin
5/6’lik arka kismin1 olusturan, goziin goriinebilir, beyaz, fibréz dis katmanidir ve
goziin seklini olustururken gozii i¢ ve dig kuvvetten korur (1,2) (Sekil 1). Onde
sulkus sklera denilen bolgeden korneayla birlesir. Arkada ise optik sinir liflerin
goz kiiresini terk ettigi yerde lamina kribrosa sklera denen farkli bir yapiya do-
nistir (2-5). Sklera tenon kapsiilii, episklera, stroma ve lumina fuska katmanla-
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rindan olusur (2). Tenon kapsiilii kolajen liflerden olusan, sklerayr distan saran
yapidir ve belirgin vaskiiler yapilar icerir (2,3). Episklera, spatium episklera ile
tenon kapsiiliinden ayrilir ve buranin da yogun vaskiiler yapilanmasi vardir (4).
Skreal stroma kolajen demetlerinden olusur. Lamina fusca ise en i¢ tabakadir, ko-
lajen ve elastik liflerden olusur (2,4). Sklerada lenfatik drenaj olmamakla birlikte
damar ag1 gelismistir; 6n ve arka silyer arterlerden beslenir (2-5). Baskin olan tip
1 olmak tizere sklerada tip III, V ve VI kolajen de bulunur.

Sklera

Silyer kas
Lens

Iris
Kornea
Optik disk
Optik sinir

Retina

Sekil 1. Goz Anatomisi

Goziin melanositik lezyonlari

Konjonktiva veya skleranin pigmente lezyonlari, melanositik olan veya melano-
sitik olmayan olarak siniflandirilabilir. G6ziin 6n segmentindeki melanositik ol-
mayan pigmentasyonlarin yaygin nedenleri arasinda, sklera incelmesi, mavi sk-
lera gibi skleral hastaliklar; okronozis, Gaucher hastalig, sarilik gibi metabolik
bozukluklar veya demir, hemosiderin gibi pigment birikimi ile iliskili durumlar
yer alir (6).

Melanositik lezyonlar, melanozomlar i¢inde melanin pigment graniillerini
tiretebilen melanositlerden olusur. Skleral melanositoz ise, genellikle siyah veya
gri-mavi renkte olan, skleranin konjenital melanositik hiperpigmentasyonudur
(Sekil 2) ve Asyal1 ve siyahi bireylerin ortak bir irksal 6zelligi olarak kabul edi-
lir (7,8). Siyahi bireylerde, melanin graniilleri 6zellikle biiyiik ve yogun sekilde
melaninlesmis; Asyali ve Kafkasyalilarda, melanozomlar daha kiigiik ve daha az
homojen olarak melaninlesmistir (9,10).
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Melanositik lezyonlar, dendritik, neviis veya fusiform olmak iizere {ig tip me-
lanositin birinden olusur. Dendritik intraepitelyal melanositler, bazal membranin
tizerindeki bazal epidermal veya epitel hiicreleri arasinda yer alir. Neviis hiicreleri
ovaldir ve epidermal-dermal veya epitelyal-subepitelyal bileskede neviislere yol
acar. Fuziform melanositler daha derin mezenkimal veya subepitelyal dokuda yer
alir (6).

Konjonktivadaki dendritik melanositler, benign epitelyal melanositoz ile pri-
mer ve sekonder edinilmis melanositozdan sorumludur. Neviis hiicreleri kiime-
lenmis yuvalarda yer alir ve zamanla biiyiir; bu hiicrelerin bazilar1 bag dokusuna
iner. Neviislerin birlesme aktivitesi genglerde yaygindir, ancak yaslanmayla bir-
likte neviis hiicre yuvalarinin ¢ogu subepidermal veya subepitelyal dokulara iner.
Yaygin olarak goriilen deri molleri (neviis/nevi) ve daha az yaygin olan konjonk-
tival neviis bu hiicrelerden olusur. Fusiform mezenkimal melanositler de siklikla
kiimeler halindedir. Klinik olarak deride mogol lekesi ve okiiler olarak da konje-
nital okiilodermal melanositoz, melanositoz okuli, mavi neviis ve pigmente episk-
leral lekelerde belirgindir (Tablo 1) (6,10).

Tablo 1. Melanosit tipleri ve ilgili lezyonlar1 (6)

Konjonktivanin benign epitelyal melanositozu
Dentritik Konjonktivanin primer edinilmis melanositozu*
Konjonktivanin sekonder edinilmis melanositozu

Junctional konjonktival neviis*
Neviis Subepitelyal konjonktival neviis
Bilesik konjonktival neviis*

Ota Neviis* (cilt, konjonktiva, episklera ve sklerayi igerir)

Melanositoz okuli* (konjonktiva, episklera ve sklerayi icerir)
Fuziform Skleranin mavi neviisii

Skleranin hiicresel mavi neviisii

Pigmentli episkleral noktalar

*Malignite potansiyeli

SKLERANIN PiGMENTE LEZYONLARININ AYIRICI TANISI

Skleral melanositoz

Asya toplumlarinda sik olarak goriinen, sklerada siyah, gri-mavi pigmente go-
riiniimde, konjenital melanositik hiperpigmentasyondur (10). Skleral melano-
sitozisin, Cinde yapilan bir ¢alismada, 6 yasinda her iki cinsiyet ¢ocuklarda pik
yaptigi, erkeklerin %44,6, kizlarin da %46,6’1n1 etkiledigi, cogunlukla bilateral
oldugu, ¢ocuklarin ¢ogunda dogumdan bir yil gectikten sonra ortaya ¢iktigi, ba-
zilarinda belli bir yastan sonra kayboldugu ve lezyonlarin 6zellikle 15 yagindan
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sonra sikliginin belirgin azaldig1 saptanmigtir (11). Bazi aragtirmalara gore skleral
melanositoz siklikla bilateraldir, dogumda veya ¢ocukluk ¢aginda ortaya ¢ikar ve
yasam boyu siirer; ayrica Asya 1rkina ait bir 6zelliktir (7). Histopatolojik olarak,
sklera ve episkleradaki melanositlerin say1 ve boyutunda yaygin bir artis ile karak-
terizedir. Bu melanositlerin derinligine bagl olarak episklera rengi mavi, gri veya
kahverengidir. Etkilenen hastalarda, 6zellikle Kafkasyalilarda olmak tizere, tiveal
melanom gelisme riski diisiiktiir (12).

Sekil 2. Skleral melanositozis

Ota neviis (okillodermal melanositoz)

Trigeminal sinirin birinci ve ikinci béliimlerinin innerve ettigi alanlari iceren bir
tiir dermal melanositozdur ve mavi gri pigmentasyon artistyla karakterize malign
transformasyon gosterebilen, 1938'de Japon dermatolog Ota tarafindan tanimlan-
mus bir hastaliktir. Melanositlerin noral krest migrasyonundaki bozulma nedeniy-
le olusur (13,14). Bu lezyonlar klinik olarak tek tip yerine alacali pigmentasyonlar:
ve histolojik olarak iist retikiiler dermisteki daha ytiksek melanosit yogunlugu ve
beraberinde dermal tutulumun da olmasi bakimindan skleral melanositozdan
farklidir. Pigmentasyon, vakalarin yarisindan fazlasinda dogumda veya yasamin
ilk yilinda mevcuttur ve geri kalaninda ergenlik déneminde belirginlesir; her iki
durumda da lezyonlar hayat boyu siirer. Hastalar etkilenen dermatoma gore deri,
konjonktiva, sklera, kulak zar1 veya oral ve nazal mukozasini tutan benekli, grim-
si-kahverengi ila mavi-siyah yamalar ile bagvurur (15,16). Bilateral tutulum yak-
lasik %10 civarindadir, Asyali ve siyahi kadin bireylerde daha sik goriilmektedir
(17). Malign transformasyon riskinin yaninda glokom ve ipsilateral sensorindral
isitme kaybi riskinde de artis vardir. Kriyoterapi, lazer, cerrahi rezeksiyon, der-
mabrazyon, kimyasal-medikal peeling kullanilan tedavi yontemleridir. Ozellikle
lazer yontemlerinin pek ¢ok vaka serisi ile tedavide etkinligi saptanmistir (18-21).
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Pigmentli episkleral noktalar

Axenfeld’in sinir halkasi olarak da adlandirilan pigmentli episkleral nokta, 6n si-
liyer arter veya sinirin veya bazen her ikisinin normal bir dalin1 tagiyan, goziin
duvarindan delinmis bir intraskleral sinir halkasini temsil eder. Goziin ic¢ taba-
kasindaki normal koroit pigmenti sinirle birlikte go¢ eder ve episkleral boslukta,
genellikle limbustan 3 ila 4 mm uzakta pigment birikmesine neden olur. Bazen
birkag pigmentli nokta mevcuttur. Bu lezyon siyahilerde diger irklardan daha yay-
gindir ve dokunuldugunda hassasiyet olusturabilir (6).

Skleranin mavi neviisii

Mavi neviis esasen derinin melanositik tiimoriidiir ve mavi neviislerin deri dist
prezentasyonu sik degildir ve nadiren okiiler ylizeyde tanimlanmistir (22). Mavi
neviis, fusiform melanositlerden koken alir ve konjonktival stroma i¢inde iyi s1-
nirly, kahverengi veya siyah bir konjenital lezyondur, ancak dermiste olustugunda
mavi goriiniir (10). Histopatolojik olarak, ig seklindeki homojen pigmentli hiic-
reler episklera veya derin konjonktiva i¢inde bulunur ve yogun hiicre siiregleri
sergiler. Konjontivada olanlar genellikle konjonktiva ile hareketlidirler. Hiicresel
mavi neviis, mavi neviisiin daha kompakt bir ¢esididir (22). Malign melanoma
doniisiimii oldukga nadirdir (23). Skleranin diger pigmente lezyonlarinin aksine
¢ocukluk ¢agindan daha ileri yaslarda hatta ¢ogunlukla yetiskin donemde bulgu
verir (22).

SONUC

Skleranin pigmente lezyonlar1 gocukluk ¢aginda sik goriilmesine ragmen malign
transformasyon nadirdir. Buna ragmen hekimlerin géziin melanositik lezyonlar:
takibinde dikkatli davranmasi ile olas1 erken teshis ve tedavi sonucu morbidite ve
mortaliteyi azaltabilecegi farkindaliginin olmas: 6nemlidir.
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