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Abstract

Klinigimize proptozis ve orbita implant reddi nedeni ile basvu-
ran 5 yasindaki erkek hastanin yapilan orbita biyopsisi sonucu
retinoblastom olarak geldi. Hastanin hikayesinden 7 ay once travma
nedeni ile bir g6z ameliyat1 ge¢irdigi ve 1 ay once de evisserasyon ve
orbita implant1 uygulandigi 6grenildi. Olgu pediatrik onkoloji boliimii
ile konsiilte edildi ve tedavisi planlandi. 7 aylik takip sonucunda
santral sinir sistemi metastazi gelisen hasta ex oldu.

Cocukluk yas grubunda goz ici cerrahisi uygulanmadan 6nce,
fundusun degerlendirilemedigi olgularda ultrasonografi gibi yardimci
goriintiileme  yontemlerinden faydalanilmalidir. Retinoblastomun
ekarte edilemedigi durumlarda goziin alinma karari verildi ise cerrahi
eniikleasyon seklinde olmalidir.
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5-year-old male patient was presented to our clinic with
proptosis and orbital implant rejection. Orbital biopsy was performed
and pathology specimen was reported as retinoblastoma. The patient
was referred the pediatric oncology clinic and his therapy was
planned. After 7 months follow-up the patient died because of central
nervous system metastasis.

In the pediatric patient group, when the fundus could not
examined directly, ultrasonography and the other imaging studies
have to be done. Whenever the retinoblastoma could not be excluded
and if it is decided to remove the eye, the operation must be
enucleation.
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etinoblastom c¢ocukluk caginda en sik

goriilen intraokiiler tiimérdiir. Cogu olgu-

da goz igine sinirli olarak kalir. Fakat
ilerlemis olgularda orbitay1 ikincil olarak invaze
edebilir. Santral sinir sistemi ve diger uzak organ-
lara metastaz yapabilir. Bu nedenle erken tani ve
tedavi yasam siiresini uzatmada ve etkilenen gozde
gorme fonksiyonlariin korunmasinda esastir.'

Bu makalede travma sonrasi bulgular ile
maskelenmis bir retinoblastom olgusunu sunmak-
tayiz.
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Olgu Sunumu

5 yasinda erkek hasta klinigimize proptozis
ve orbita implant reddi 6n tanisi ile bagvurdu (Re-
sim 1). Hastanin hikayesinden yaklasik 1 yil dnce
sol goziine merdiven carptifl ve travma sonrasi
basvurdugu bir goz kliniginde hifema ve vitreus
hemorajisi nedeni ile iki kez gbz i¢i ameliyati
gecirdigi Ogrenildi. Ameliyattan yaklasik 7 ay
sonra ayn1 gozde kapakta sislik ve agri nedeni ile
farkli bir klinige basvurdugu ve evisserasyon ve
orbita implant cerrahisi uygulandigi 6grenildi.
Evisserasyon materyalinin patoloji sonucu retino-
blastom olarak saptanmisti. Ameliyat sonrasi
olgunun hizla sikayetlerinin artmasi nedeni ile
yapilan magnetik rezonans goriintiileme tetkikin-
de protez arkasinda tiimor dokusunun saptanmasi
izerine hasta klinigimize sevk edilmisti.
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Resim 1. Olgunun klinigimize basvurusunda ciddi proptozisi
gosteren resmi.

Klinigimize basvurusunda sag gozde gbrme
tamdi, 6n segment ve fundus muayenesi normaldi.
Sol gozde kapaklarda ileri derecede hiperemi, 6-
dem ve proptozis izlenmekteydi. Soket konjonkti-
vasinda agilma mevcuttu ve bu acikliktan protezin
on yiizli izleniyordu. Hastanin orbita protezi c¢ika-
rild1 ve kitleden biyopsi alindi. Histopatolojik ca-
lisma sonucunda retinoblastom tanis1 dogrulandi
ve hasta pediatrik onkoloji servisimizle konsiilte
edildi. Yapilan sistemik arastirmalar sonucunda
retinoblastomun sistemik yayilimini gosteren ke-
mik iligi tutulumu pozitif olarak saptandi. Beyin
omurilik s1visinda yapilan inceleme ile santral sinir
sistemi tutulumu izlenmedi. Hastaya acil olarak
sistemik kemoterapi baslandi. Hasta birer ay ara ile
6 kiir ifosfamide (1.8 g/m*giin), carboplatin (560
mg/m’/giin), etoposid (100 mg/m*/giin) tedavisi
aldi. Orbitaya 40 Gy radyoterapi uygulandi. Tedavi
sonrasinda proptozisde gerileme goriildii (Resim
2). Bir ay sonra santral sinir sistemi metastazi ge-
lismesi iizerine kraniospinal radyoterapiye baslan-
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di. Notropeni nedeni ile tedavisine ara verilen hasta
1 ay sonra ex oldu.

Tartisma

Retinoblastom kaynakli ¢ocuk oOliimlerinde 3
biiyiik faktor etkilidir. Bunlar santral sinir sistemi
tutulumu, uzak organ metastazi ve ikincil kanser-
lerdir. ilerlemis retinoblastom uvea, optik sinir ve
orbita invazyonu yapabilir. Ekstraokiiler retino-
blastom intraokiiler retinoblastomla karsilastirildi-
ginda daha yiiksek mortaliteye sahiptir. Bu ¢ocuk-
larda 5 yillik yasam omrii %10’larin altinda iken
bugiin yeni tedavi yaklagimlari yasam oranini
%350’lere yiikseltmistir.' Fakat retinoblastomun
ekstraokiiler yayilimi gelismekte olan iilkelerde
halen ciddi bir problem olusturmaktadir.

Tiimériin diffiiz infiltratif tipi genellikle tek ta-
raflidir. Herediter gecis izlenmez ve 5 yas ve iistiin-
deki ¢ocuklarda gozlenir. Bu olgularda klinik bulgu-
lar arasinda konjonktival enjeksiyon, glokom,
psodohipopion, iris neovaskiilarizasyonu ve hifema
gibi bulgulara, diger biiyiime paternlerine goére daha
sik rastlamir.'” Balasubramanya ve arkadaslarinin
yaptigt bir caligmada 392 retinoblastomlu olgu
taranmig ve farkli klinik bulgular saptanmstir.
Bunlar acikta kalma keratopatisi, psodohipopion,
iris neovaskiilarizasyonu, hifema, katarakt, iiveit,
sekonder glokom, fitizis bulbi ve orbital seliilittir.”
Hastada bu gibi atipik bulgularin mevcudiyeti altta

Resim 2. Olgunun 6 kiir kemoterapi ve radyoterapi sonrasi
gorintusti.
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durumu agiklayacak etiyolojik bir faktdr de varsa
tanida 6nemli hatalara yol agmaktadir.*®

Retinoblastomlu olgularin %90’1ndan fazlasi 5
yas altinda tan1 almaktadir.' Shields ve ark.nmin
yaptig1 bir ¢alismada, retinoblastomlu olgularin
sadece %8.5’inin tan1 esnasinda 5 yas ve {iistii ol-
dugu ve bu grubunda refere edilmeden once siklik-
la yanlis tam aldigr gozlenmistir. Bu olgularin
%19’una baska kliniklerde vitreus hemorajisi ne-
deni ile vitrektomi uygulanmistir. Bu nedenle agik-
lanamayan  vitreus hemorajisi ve  okiiler
inflamasyon bulgular1 varliginda olgunun yas1 5 ve
izeri bile olsa mutlaka retinoblastom akla getiril-
melidir sonucuna varilmistir.”®

Bizim olgumuzda da hastanin klinik bulgular
travmaya baglanmis ve 2 kez goz i¢i ameliyat uygu-
lanmisti. Bunu takiben agrili, absolii g6z nedeni ile
evisserasyon yapilarak tiimoriin daha kolay yayil-
masina yol acacak bir durum yaratilmistir. Sonugta
olgu klinigimize siddetli orbital ve sistemik tutu-
lumla bagvurmustur.

Cocuklarda sebebi agiklanamayan her tiirli
hifema ve vitreus hemorajisi varliginda retinoblas-
tom akla getirilmelidir. Fundusun aydinlanmadig1
bu gibi vakalarda ultrasonografi ve bilgisayarli to-
mografinin tanty1 koymada olduk¢a onemli yeri
vardir. Bunlardan ultrasonografi cocuk yas grubun-
da uygulanmasi kolay, invaziv olmayan bir tetkiktir.
Timér varhigini, lokalizasyonunu, kalinligini ve
timoriin i¢c yapisin1 gosterir. Kabaca optik sinir,
orbita, ve koroid invazyonu hakkinda bilgi verir."’

Zilelioglu ve Giindiiz’iin yaptig1 bir ¢alismada
retinoblastom siiphesi bulunan 126 hastanin 136
goziinlin A ve B-scan goriintiileri alinmug, daha
sonra sonuclar eniikleasyon materyalinden ¢ikan
histopatolojik bulgularla karsilastirilmistir. Ultra-
sonografik tan1 %87.12 oraninda dogru bulunmus-
tur. Sonugta ultrasonun tiimoriin tanisim1 koymada
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Oonemli bir yardimct yontem oldugu sonucuna va-
rilmustir.”

Sonu¢ olarak ¢ocuk yas grubunda hifema,
vitreus hemorajisi-agrili goéz varliginda etiyolojik
faktor olarak ne diisiiniiliirse diisiiniilsiin mutlaka
ultrasonografi ile g6z i¢i tiimorii ekarte edilmelidir.
Goriintilleme yontemlerinin uygulanamadigr du-
rumlarda yada net olarak kitlenin ayirici tanisinin
yapilamadigi olgularda goziin alinma karar verildi
ise cerrahi eniikleasyon seklinde olmalidir. Ciinkii
gdz i¢i tiimdriinde evisserasyon tiimor dokusunun
orbitaya yayilmasina neden olur ve sistemik metas-
taz riskini artirir. Ayrica alinan materyal mutlaka
patolojiye gonderilmeli bunun yapilamadigi yer-
lerde goz alinma karar1 verilmemelidir.

KAYNAKLAR

1. Giindiiz K, Shields CL. Retinoblastoma Update. Focal
Points 2005;13:1-12.

2. Balasubramanya R, Pushker N, Bajaj MS, Ghose S,
Kashyap S, Rani A. Atypical presentations of
retinoblastoma. J Pediatr Ophthalmol Strabismus
2004;41:18-24.

3. Shields JA, Shields CL, Materin M. Diffuse infiltrating
retinoblastoma presenting as a spontaneous hyphema. J
Pediatr Ophthalmol Strabismus 2000;37:311-2.

4. Garner A, Kanski JJ, Kinnear F. Retinoblastoma: report
of a case with minimal retinal involvement but massive
anterior segment spread. Br J Ophthalmol 1987; 71:858-
63.

5. Nwosu SN, Okoye GS, Ulasi TO. Delayed diagnosis of
retinoblastoma. Cent Afr J Med 1994;40:353-5.

6. Balmer A, Gailloud C, Munier F, Uffer S, Guex-Crosier
Y. Retinoblastoma. Unusual warning and clinical signs.
Ophthalmic Paediatr Genet 1993;14:33-8.

7. Shields CL, Shields JA, Shah P. Retinoblastoma in older
children. Ophthalmology 1991;98:395-9.

8. Shields CL, Honavar S, Shields JA, Demirci H,
Meadows AT. Vitrectomy in eyes with unsuspected
retinoblastoma. Ophthalmology 2000;107:2250-5.

9. Zilelioglu G, Giindiiz K. Ultrasonic findings in
intraocular retinoblastoma and correlation with histopa-
thologic diagnosis. Int Ophthalmol 1995;19:71-5.

Turkiye Klinikleri J Ophthalmol 2006, 15



