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RETINOBLASTOM
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Retinoblastomlar cocukluk caginda bilateral veya unilateral gorua-
len, oldukga malign timoérlerdir (3,4,9,19,26). 11k defa 1597 yilinda Pet-
ras FPawinus tarafindan tariflenmis, ancak gercek natiiri bunu takip
eden 200 yil igerisinde ¢ok az anlasilabilmistir. 1809 da James Wardrop
bu timord spesifik bir antite olarak kabul etmis ve fundus haematodes
olarak tanimlanmistir (19).

Oftalmaskopun kullamm alanina girmesi ve kloroform anestezi-
nin uygulanmaya baslanmasiyla preoperatuar tam imkanlar1 artmis,
ayrica Von Graefe'nin siddeile énerdigi optik sinirin uzun bir segment
olarak cikarilabilmesi gindeme gelmistir (19).

Retinoblastomun histogenezi konusundaki spekiilasyonlar da yil-
lar boyunca yenilenmistir, 1864’'de Virchow retinoblastomu, retinanin
gliomu olarak kabul etmis ve glial hiicrelerden kaynaklandigini 6ne
sturmistiir. 1891 de Eléxner, 1897 de Wintersteiner retincblastomdaki
klasik rozetlerin rod ve cone'lerle iliskili cldugunu belirterek tarif et-
misler ve noroepitelyoma olarak adlandirmislardir (6,11,19). 1922 de
Verhoeff basta olmak tzere birgok otor, tiimérun génellikle posterior
retinada yer alan, néroepitelyel orijinii primitif retinoblastlardan ge-
listigini éne stirmus ve 1926 da Amerikan Oftalmoloji Cemiyeti Tumo-
re bugiin kullandigimiz retinoblastom adim vermistir (3,6,11,19).

ORIJIN : Retinanin eksternal veya internal niikleer tabakasindaki
fotoreseptorik differansiyasyon gosteren, ndroektodermal hiicrelerden

kaynaklanir. Eksternal niikleer tabakadan kaynaklananlar subretinal
bosluga yayilir ve eksofitik tip olarak, internal nikleer tabakadan kay-
naklananlar vitreus kavitesine dogru gelisir ve endofitik tip olarak ad-
landirilir (6,10,16),
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SIKLIK : Cocukluk ¢ag1 okiiler maligniteleri arasmnda en sik gori-
len, primer intraoktiler maligniteler arasinda da uveal melanomlardan
sonra en sik gorilen timdardir (3,5,8,10,14,19,27). Yaklasik 15 - 35 bin
canli dogumda bir goérilir (3,4,15,19}). Yillar boyunca bu oranin arttigi
bildirilmistir (19). Yeni dogan iie 15 yas arasinda gozlenilen tiim 6lim-
lerin % 1 ini olusturur (3). Irk, seks, sag ve sol gbz tutulumu bakimin-
dan secicilik gdstermez (4,19). % 25 - 30 vakada da bilateral tutulum-
dan soz edilmektedir (19). Bilateral tutulum gosteren vakalarin da
“% 90 1nda ailevi hikaye mevcuttur (9). Tumor va dogustan vardir, va-
da ilk iki yas icerisinde ortaya ¢ikar (4). Timorin ortalama teshis yasi
18 ay (16 ay - 2 yil) olarak bildirilmistir (8,9,19). Literatiirde bildirilen
en yash olgu; 62 yasinda olup, tiimérin spontan regresyon sonucu bi-
yume potansiyelini kaybettigi diisiiniilmektedir. Bir vakada da daha
dogum aninda metastatik bulgularin ortaya ciktigl saptamlmistir (4).

KALITIM : Cogu vakanin sporadik gelistigi retinoblastom olgusun-
da (9,11) retinoblastom gelistiren cocuklarin % 5 inde ailevi hikaye
meveuttur (4,19). Gegis otozomal dominant ve inkomplet penetrasyon
gosterir (3,8,11). Vakalarin % 95 inde ailevi hikaye negatiftir ve timéor
spontan mutasyonlar gdsterir. Bu mutasyonlarin % 80 i somatik mu-
tasyondur. Kalan % 20 lik spontan valkalarin da germinal mutasyon
olduguna inanmlmaktadir. Germinal mutasyon sonucu gelisen retinob-
lastomlar genellikle bilateraldir, Familier vakalar unilateral ve uni-
fokal olabilmelerine karsin siklikla multifokal ve bilateral seyrederken,
sporadik ve non-herediter tiirlerin tiimi unilateral ve unifokaldir (3,8).

Istatistiksel caliemalar sonucu, ailevi hikayesinde hastalik bulun-
durmayan retinoblastomlu bir ¢cocugun % 1 olasilikla retinoblastomlu
cocuga sahip olabilecegi, onun hastalikli cocugunun da % 5 olasilikla
retinoblastomlu gocugu olacagl one surilmustar (4).

Vakalarin % 5 inde kromozomal anomali mevcuttur, genellikle 13.
kromozomun uzun kolunda delesyon izlenir (3,4,8,11,14,19). Retinob-
lastomlu gocuklarda mental retardasyon gibi diger anomaliler de goz-
lenebilir. 13. kromozomun uzun kolundaki kayip ne kadar fazla ise bul-
gular da o kadar agirdir (4). Kalan % 95 vakada spesifik kromozomal
anomali gosterilememistir (19),

Bir calismada retinoblastomun doku gruplar (HLA gibi) ile iliski-
sinin olmadig saptanilmistir (19),

ETYOLOJI : Retinoblastomun gercek etyolojisi acik degildir. Gene-
tik mekanizmalarin etyolojide rolii olabilecezi diistintilse de tiim va-
kalarda ki yeri belirlenememistir. Tiimértin klinik olarak disa vuru-
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munda sekonder mutasyonun etkili olabilecegi hipotezi degerli gorul-
mektedir. Sekonder mutasyonun gelisimi de virtsler gibi gesitli gev-
resel faktorlere bagl olabilir. Baz1 eksternal olaylar genetik zemine
eklenince retinoblastom karsimiza ¢ikabilir (19).

Santral sinir tiimorleri gibi bazl non okiler timorler retinoblas-
tomla birlikte veya retinoblastom gelistikten sonra ortaya ¢ikabilir (1,
19). Bu tumérler arasimda osteosarkom, Wilms' timord, hepatoblas-
tom, rabdomyosarkom, uveal melanom, mesane karsinomu, akustik
nérinom ve menengiom sayilabilir. Nedeni, retinoblastom gelistigi an-
da kanser siipresor genin etkisinin ortadan kalkmasi olarak distnul-
mektedir (3). Bilateral retinoblasotm ile birlikte, pinealoblastomun bu-
lunmas! eskiden tirilateral retinoblastom olarak adlandirilmaktaydi
(11,19).

Retinoblastomlu ¢ocuklarin idrarinda vanil mandalik asit ve ho-
movalinik asit seviyelerinin yuksek titrede bulundugu bildirilmekte-
dir. Ancak bunun teshis ve tedaviyi yénlendirme bakimindan degerli
olmadig: da bildirilmektedir (4). Son galigmalarda retinoblastomlu va-
kalarda yiksek oldugu bilinen plazma karsinoembrionik antijenin (12,
13) asemtomatik akrabaglarinda da arttigi dikkati cekmistir (19).

KLINIK OZELLIKLERI :

Retinoblastom klinik olarak cesitli bulgularla karsimiza cikar. En
sik olarak lokokori gdzlenir ve vakalarin yaklagik 2/3 linde gorullr.
Sasilik ise % 20 vakada izlenir. Bunun i¢in sasihk bulgulariyla bag
vuran cocuklarda pupilla dilate edildikten sonra fundus muayenesi
mutlaka yapilmalidir. % 3 olarak da buftalmusla birlikte veya olmak-
s1zin sekonder glokom bulgular: saptanir (6,8).

Ancak klinik gérintm hastalifin dénemine baghdir.

Erken lezyon : Sensorial retinada diz, saydam veya hafif beyaz
lezyon olarak farkedilir. Eksotropia veya esotropia oldukga yvaygindir.
Ayrica gorme aktivitesinde azalig gbzlenir.

Orta derecedeki lezyonlar : Tiumér biiyudiikce l6kokori gelisir. Of-
talmoskopik muayenede retinal besleyici arterlerdeki genigleme ve kiv-
rilmayla birlikte fundusta tipik beyaz kitle meydana gelir. TGmor, en-
dofitik veya ekzofitik gelisebilir.

Endofitik timér gelisiminde, retinadan vitreusa dogru beyaz
bir kitle gelisimi gézlenir ve bu durum endoftalmitisi taklit eder. Sik ol-
mamakla én kamaraya yayilarak pulpiller kdsede multiple nodillere
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neden olur. Eksofitik retinoblastomda ise tumoér retinadan subretinal
bélgeye dogru gelisim gostererek retinal dekolmana yol acar.

Iris heterokromisi retinoblastomlu vakalarda karsilastigimiz bir
bulgudur. Tutulum godsteren iris, progressif olarak rengini degistirir.
Vakalarin yarisinda teshis aninda rubeosis iris de mevcuttur. Bazi va-
kalarda vitreusta hemoraji gdzlenirken, goz kuresi normal biyikli-
gundedir. Katarakt gelisimi ise oldukc¢a nadirdir.

fleri lezyonlar : Olaya ekstraokiiler tutulum, optik sinir invazyo-
nu, orbital infiltrasyon ve distal metastaz eslik eder (19),

Retinoblastomlarda timor ilk olarak lamina kribrozaya ulasir,
oradan optik sinirin refromolar kismina, subaraknoid bélgeye, optik
kiyazmaya ve beyine yayilir. Ayrica retinoblastom silier cismi tuta-
rak anterior holgede bulber kitle olusturur. Posterior olarak koroid
pleksusa ve sikleral emisseralara yvayilir. Az miktardaki orbital eks-
tansiyon klinik olarak farkedilmezken, fazla miktarlara ulastiginda
propitozis’e yol acar. Bu vakalarda beyine invazyon ile birlikte regi-
cnal lenf digimi tutulumlar:i gorilebilir (6,11,19). Bir arastirmada
Bdwari Harkness Goz Enstitistne gelen vakalarin % 12,7 sinde optik
sinir invazyonu saptanmstir (73, (Sckil 1).

Retinoblastom nedeni ile eksitus olmus vakalar degisik dereceler-
de intra kranial tutulum ve optik sinir ile subaraknoid boélgeye vayi-
Iim gosterirler. Distal metastazin gelisimi aylar sonra ortaya cikar (9,
19).

Retinoblastomlarda nedenini hentiz tam olarak bilemedigimiz im-
munolojik mekanizmalarin rol oynayabilecegi distiniilen, spontan reg-
resyon bildirilmektedir (3,4,19). Bu vakalarda tiimor kalsifiyve hal alir-
ken, besleyici damarlarda sklerotik degisiklikler ve timérde pigment
birikimi ile iltihabi infiltrasyon olaya istirak eder. Goz kiiresinde de
fitizis gbzlenir (3,19},

MAKROSKOPI :

Timér yer yer kalsifikasyon codaklari da bulunduracak sekilde
frajil, kirli beyaz renkte karsimiza ¢ikar. Bazi vakalarda diizgiin ke-
narli, lokalize haldedir. Endofitik olanlari, vitreus igerisine dogru ge-
lisim gosterirken, eksofitik formlarinda, timdr retinay: én kisma dog-
ru iter ve subretinal boslugu doldurur. Baz: tiimorler multiple fokus
gosterirler (9,16,19).

Tumorler bazi hallerde uvea ve epibulber yapilara, bazen de optik
sinirse infiltrasyon gosterir (Sekil 1). Timoérde regresyon oldugu du-
rumlarda tlimor kalsifiye kitlelere dontstr (19).
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Sekil 1 : Bulbus okuli igerisinde bazofilik bir kitle halinde izlenilen timdrin,
optik siniri de infiltre eitigi gdrilmektedir (HE : X 10).

MIKROSKOPI :
Kiiciik buytitmede sensorial retinadan kaynaklanan bir veya bir-
kac bazofilik kitle gortinimu ile karakterlidir. Nekroz sahalar1 soluk
eozinofilik renkte gorulur (19), (Sekil 2).

Sekil 2 : Tumdaral kitlede soluk, eozinofilik boyanan nekroz sahalari ve bunun
cevresinde bazofilik timér hiicreleri gorilmektedir. Ayrica genigce bir alanda
izlenilen timéral yapida, rozet formasyonunun varligi dikkati gekmektedir.
(HE: X 10).
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Sitolojik olarak iyi differansiye ve kotii differansiye marj arasimnda
seyreder. Kotil differansiye timorlerde, kiiciik, ortaboy ve vuvarlak
anaplastik hiicreler hiperkromatik niikleus ile dar stoplazma bulundu-
rur. Mitoz ve nekroz olduke¢a siktir. Fotoreseptérliik differansiyasyon
nadiren goériliir. lyi differansiye formlarda rozet ve fleurette'lerin
(fleur-de-lys) bulunusu tipiktir (6,9,19,27). Prognozun daha iyi oldugu
bu timorlere retinocytoma adi da verilmektedir (27), (Sekil 3,4).

Bir arastirmada bilateral retinoblastom vakalarinda her iki goz-
de izlenilen histolojik tipin aym oldugu belirlenilmistir (25).

Retinoblastom igin tipik olan Flexner Wintersteiner rozetlerinde
kuboidal ve kisa kolumnar hticrelerin agik, merkezi bir liimen gevre-
sinde dizilisi tipiktir (Sekil : 3): Niikleus hiicrenin bazaline yerlesimli-
dir, ince bir membran hticre apeksi ile santral liimeni ayirir. Fotore-
septor benzeri elemanlar da bu membrandan disar1 dogru uzanarak
flamanlar: olusturur (3,19,27) .

Retinoblastomda izleyebilecegimiz Homer-Wright rozetleri nérob-
lastom ve mediilloblastom gibi diger tiimérlerde de bulunur ve mer-
kezi noral fibriller ¢evresinde hiicrelerin radial dizelenimi seklinde
karsimiza cikar. Retinoblastomlarde daha az olarak izledigimiz bu
rozet tipinde timor hiicreleri arasinda fotoreseptér differansiyasycnu
gosteren fleurette adi verilen farklh yapilar da yer alir (3,19).

Baz1 nekrotik retinoblastom alanlarinda timor hiicreleri damar-
lar gevresinde dizelenim gosterir. Bu gorunim de pseudorozet olarak
tanimlanilmistir (19).

Histolojik olarak kotu differansiyasyon gosteren tiimérler, prog-
noz olarak da koétu seyirlidir. Cogunlugu optik sinir invazyonu ile su-
baraknoidal bolgeye infiltrasyon gésterirler (Sekil 4). Optik sinir ve
koreoidal infiltrasyon bulunmavan vakalarda prognoz daha iyidir (9,
19). Timoérde nekrozun olup olmamasi, fotoreseptorik differansiyas-
yonun varhgl veya yoklugu da prognozda énemlidir (11). Tumér bazi
bhallerde skleray1 gegerek orbitaya ulasabilir, bu durumda lenf yolla-
rina, serebrosipinal siviya gegerek beyine, servikal lenf diigimlerine,
preaurikuler lenf diugiimlerine, kan damarlarim tutarak hematojen
yolla akcigerlere, lamina kribrozay: enfiltre ederek meningslere me-
tastaz gosterir (3,4,6).

Retinoblastomdaki ilging bir &ézellik de damarlar ¢evresinde ba-
zofilik bir materyal depolanmasidir. Bu materyalin daha énce kalsi-
yum oldugu diustntlmekteymis, oysa ki simdi DNA presipitatlar: ol-
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Sekil 3 : lyi differansiasyon gdsteren tiimorlerde, fotoreseptorik differansiasyon
iceren hiicrelerin, bir merkez ¢evresinde dizelenerek olusturduklar rozet
yapilari gdriilmektedir (HE : X 25),

Sekil 4 : Az differansiye retinoblastom olgusunda tlimorin optik sinir invazyonu
gbrillmektedir. Burada izledigimiz retinoblastom hiicreleri hiperkromatik ve
pleomorfik goriiniimde larsimiza gikarken, fotoreseptorik ditferansiasyon
bulundurmadiklari da teshit edilmektedri (HE : X 63).
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dugu ve tumoér nekrozuna eslik ettigi gorisi kuvvet kazanmaktadir.
Genellikle timorlerdeki damarlarda gériillmesine ragmen iriste de bu-
lunabilir (14,19).

Immunperoksidaz teknigi ile noéron spesifik enolaz, mikrotiibiil
bagh protein 2 (MAP2), class III beta tubulin (human bB 4), synap-
tophysin, neurofilament protein (NFP-H) ve retinal S antijen ile pozitif
boyanir (5).

Retinoblastom hiicrelerinin in vitro ve in vivo {iretilmesi basaril-
mistir. Bu hiicreler incelendiginde histopatolojik olarak anaplastik in-
san retinoblastomuna benzedikleri, kromozom analizlerinde de triplo-
idi bulundurduklar: belirlenmistir (26).

DIAGNOSTIK OZELLIKELER] .

Retinoblastom teshisi pediatrik oftalmoloji ve radyoloji agisindan
en dnemli problemlerden biridir (10). Lékokori sasilik ve fundusta kit-
le ile seyreden birgok benign durum klinik olarak retinoblastoma ben-
zerlik gosterir. Bu durumda entkleasyondan kacinmak icin gerekli
incelemeler yapilmalidir (8,19). Ancak kesin tan eniikleasyon sonra-
s1 patolojik inceleme sonucunda konuulr (18).

HIKAYE : Okiiler muayene yapilirken yakinlarindan ve annesin-
den detayl bir anamnez alinmalidir. Annenin gebeligi, dogumlari, du-
stukleri, maternal rubella, dogum travmasi, oksijen tedavisi, dogum si-
rasindaki 16kokori arastirilmali, diger gocuklarinin durumlar: ve hay-
vanlarla olan temas: da belirlenerek; kongenital katarakt, prematir
retinopati, nematod endoftalmitisi ve diger taklit eden lezyonlar ekar-
te edilmelidir (6,19).

Retinoblastomlu vakalarda genellikle normal dogum hikayesi var-
dir ve karekteristik olarak sasilik geligir. 2, 6 ay icerisinde lokokori
belirgin hal alir. Ortalama yas bilateral vakalarda 12 ay, unilateral
vakalarda ise 23 aydir (19).

FIZIK MUAYENE : Cocuklarin ¢ogunda normal fizik muayene bul-
gular1 goézlenirken diger genetik malformasyonlar: da bulundurabilir-
ler. Vakalarin ¢ogu teshis aninda metastaz bulundurmagzlar. Trizomi
13 ve rubella sendromuna eslik eden kongenital defektler ve tubero-
siklerozun spesifik muayenesi retinoblastomu psédoretinoblastomdan
ayirmada yardimeidir (19).

EKSTERNAL OKULER MUAYENE : Beyaz pupilla reflesi haricin-
de normaldir. Gérme giicl tutulan gézde diser. Ekzotropi, esotropi,
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iriste hetorokromi farkedilekiizcek oOzelliklerdendir (10,19). Retinob-
lastomda tutulan goéz genelde normal boyutlardadir. Nadiren mikrof-
talmus goriliir. Regresyona giden vakalarda fitizis bulbi ve katarakt
beklenir (4).

BiYOMIKROSKOPI : Anterior segment agiktir, ancak 6n kamara-
da hiicreler veya psdédohipopiyon bulunabilir. TGmaor endofitik ise, an-
terior vitreusda beyaz hiicreler gorulebilir. Ekzofitik tumorlerde ise,
yikselmis retine ile birlikte belirgin retinal damarlar lensin arkasin-
dan segilebilir (19).

iNDIREKT OFTALMOSKOPI : Muayeneden o6nce her iki gozde
tam bir midriazis saglanmali ve gerekirse genel anestezi uygulanmali-
dir (8,14). Endofitik tiimérler beyaz veya agik pembe renkte gozlenir
ve yuzeyinde ince kan damarlari bulundurur. Sekonder kalsifikasyon
bulundugunda keskin simirlidir. Genellikle birden fazla timor bulun-
durur.

Endofitik retinoblastom, toksokara granuloma ve retinal astros-
tomla karisabilir. Eksofitik tiimoérde vitreus hemorajik oldugundan do-
lay: iyi goriinti elde edilemez. Retinal fibroplazi, retinal displazi ile
karisir (4,9). Ayiricl tanisinda yer alan retrolental fibroplazi (RLF) ve
nematod endoftalmitisinde belirgin vitreal traksiyon gozlenirken, re-
tinoblastomda nadiren izlenir. Indirekt oftalmoskopide fundusun peri-
ferinde yer alan kiigliik retinoblastom odaklarinin goéruilmesi oldukga
zordur (19).

Retinoblastomun tanis1 genellikle oftalmoskopik muayene ile ko-
nulur. Ancak, oftalmoskopik muayenede birgok benign karisan lezyon-
la ayiricl tanisinin yapilmas: igin ileri tetkiklere gereksinim duyulur
(10).

FLOBESEIN ANJIOGRAFI : Arterial fazda tumorde birgok kan
damar gdzlenir (19).

DIREKT RADYOGRAFI : Intraokiuler kalsifikasyonlar gorulur (8,
19).

ULTRASONOGRAFI : Ayirici tanida yol gésterici olan ultrasonog-
rafik ozellikler, timorin diffilz veya nodiler olusuna gore degisir. B
scan diffiiz olanlarda vitreus kavitesinden bircok irregiiler ylksek
ekolu yansimalar, A scan diffiz retinoblastomlarda vitreus kavitesin-
den yiiksek internal ekolar gozlenir (19,21,22). B scan ultrasonografi
kalsiyum varhgim goéruntileyebilir (3).
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Nodiiler retinoblastomlar B scan teknigi ile oldukega farkh timor
paterni gdsteren, A scan nodiiler retinoblastom anterior yvuzde yuk-
sek yogunlukta baslangi¢ yuksekligi, lezyonda da yuksek yogunlukta
i¢ yansima gosterir (19).

KOMPUTERIZE TOMOGRAFI (CT) ve MRI : Pediatrik gruptaki
16kokorili hastalara uygulanmasi gereken yoéntemlerdir (10). Optik
sinire, orbitaya ve pineal glanda tutulum ile santral sinir sistemi me-
tastazini gosterir (8,11). Ultrasonografi ve komputerize tomografi ile
kalsifikasyonlar kolaylikla farkedilebilmesine karsin, MRI kalsifikas-
yonu gostermesi agisindan yetersizdir (2,10). Buna karsin tGmérin
ekstraoktler yayilimimi saptama acisindan ultrasonografi yetersiz
gortlmektedir (10).

AKOZ ENZIMLERI : Laktad dehidrogenaz ve fosfoglikozizomeraz
seviyeleri yukselir (8,14,18, 19). Akédz/plazma, laktaddehidrogenaz se-
viyesi 1.0 dan buylkse retinoblastomdan siiphelenilmelidir (8).

SITOLOJI : Akoz ve vitreus sivisi sitolojik ¢alismada oldukga de-
gerlidir. Klinik bulgular esliginde teshis konulabildigi taktirde invaziv
tetkiklere gerek yoktur. Akédz sitolojisi ile nematod endoftalmitisinden
retinoblastom kolayhkla ayrilabilir (19,20,23). Ancak tiimérin estra-
okiiler yayilim riski bildirilmistir (18).

TEDAVI .

Oldukga karmasik bir durum gosterir. Her vaka igin klinik du-
rumuna gore farkli tedavi yontemleri uygulanir. Genellikle tedavi,
tumorin biyikligune, yayihm &zelligine, bilateral veya unilateral
oluguna, hastanmin genel durumuna gore belirlenir. Entikleasyonu da
iceren dogru metod onkoloji kliniginde uygulanmalidir. Eksternal 1S1n-
lama, scleral plak radyasyonu, fotokoagiilasyon, krioterapi, kemote-
rapi diger secilecek yontemlerdir (14,19).

Iyi bir oftalmoloji merkezinde onkoloji ve radyoterapi servisleri-
nin de yardimiyla % 92 vakada tedavi gergeklestirilirken, kalan vaka-
lar intrakranial yayilim, hematojen metastaz ile kaybedilir (11).

ENUKLEASYON : Biitin unilateral vakalarda, timoér tim kiireyi
doldurmussa ve tedavi sonrasi gérme sansi dustikse endikasyonu ko-
nulur. Bilateral vakalarda en fazla tutulan g0z ¢ikarilir, Daha az tutu-
lan goz, radyasyon ve diger metodlarla tedavi edilir. Eger en cok tu-
tulan gézde retinanin yarisindan fazlasi korunmugsa her iki gdzde de
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konservatif tedavi yontemleri uygulanmalidir. Eger iki gézde de gok
biuytlk timor var ve gérme sansida az ise bilateral entkleasyona gidi-
lir (19).

Entikleasyon sirasinda optik sinir olabildigince uzun bir segment
olarak gikarilmalidir. Retinoblastom stiphesi olan vakalarda cikarilan
optik sinir uzunlugu 15 mm’den asagl olmamalidir (4,6,19).

Entkleasyon komplikasyonlar: olarak; hemoraji, postoperatif eki-
moz, infeksiyon sayilabilir (19).

EKSTERNAL ISINLAMA : Retinoblastomlar radyosensitiftirler
(19,25,27).

-— Daha fazla tutulum gosteren goéz ¢ikartildiktan sonra diger go-
ze,

— Tuamoér optik sinir ve foveolayl tutmussa diger gbze tedavi ama-
ciyla,

— Multiple timérlerde,

— Tiumdr vitreusa yayilmissa,

— Orta derecede tutulum gdsteren iki gdze de,

— Entikleasyondan sonra histolojik olarak optik sinir tutulumu be-
lirlenince uygulanir,

-— Timor sekonder glokom olusturmussa kontrendikedir.

Anterior veya temporal bolgeden lineer olarak gama i1sinlar: kul-
lanilarak uygulanir. Temporal uygulanimi daha az katarakta neden
olur ama, retinanin anterior kismina ulasamaz.

Komplikasyonlari; katarakt, radyasyon retinopatisi, optik ndropa-
ti, uzun streli uygulamada radyasyona baglh timér gelisimi olarak sa-
yilabilir (19),

SKLERAL PLAK : Genellikle cobalt 60 plaklar kullanilir. 6-15 mm
capinda ve optik diskten veya foveadan 3 mm’den daha uzak yerlesim-
li tmérler ile tumor Uzerinde vitreusun orta miktarda veya c¢ok ola-
rak izlendigi vakalara uygulanir. Rezidlel veya niiks eden timérler
eksternal 1sinlama, fotokoaglilasyon veya krioterapi eklenerek tedavi
edilmelidir. Total vitreus tutulumunda ve timér ¢apr 15 mm'den fazla
ise kontrendikedir.

Katarakt olusumu, radyasyon retinopatisi ve nadiren goriilen skle-
ral nekroz komplikasyonlar: arasmdadir (19).
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FOTOKOAGUASYON : Retinadaki 8 mm’'den kiiciik tumérler;
eger optik sinir ve makiilay1 tutmamigsa faydahdir. Etkisini lamina vit-
reayi tahrip ederek goésterir. Komplikasyonlary; makuler pucker veya
retinal dekolma nolarak sayilabilir., Bruch's membran riptire oldu-
gu taktirde koroidovitreal neovaskiilarizasyon gelisir (4,8,19).

KRIOTERAPI : Genellikle diger tedavi yontemlerine destek ola-
rak kullanmilir. Bruch membram ve retinanin internal limiting mem-
bran1 koruyucu oézelliktedir. Krioterapi bu membranlar: bozmadigin-
dan avantajlidir. Primer olarak ora serrata’ya yakin, periferal kigik
timorlerde ayrica periferal fundustaki rezidiel ve niiks tiimérlerde
kullanilir, Komplikasyon olarak lokal vitreus hemorajisi gelisir (4,19,
24).

KEMOTERAPI : Metastatik vakalarda, orbital tutulum oldugunda,
cerrahi olarak inoperabl ve bilateral vakalarda tercih edilir (8, 19).
Kemoteropatik ajan olarak nitrojen mustard, Thio-Tepa, 5 Fluorouraci!,
methotrexate, vincristine, cyclophoshamide kullanilir. Kemoterapotik-
lerin kullanim alanina girmesiyle retinoblastomdaki eksitus oraninin
dusttigt bildirilmektedir (4). Ayrica genetik yonil bilinen retinoblas-
tomlarda sekonder timor riskini azaltmak i¢in, alkilleyici ajanlardan
cyclophoshamide kullanilmaktadir (11).

PROGNOSTIK OZELLIKLER :

Retinoblastomda % 15-20 arasinda 6lim orani izlenilir. Prognozu
etkileyen faktorler :

-— Optik sinir tutulumu : Optik sinir tutulmamisken 6lim orani
% 8 iken tutulum olunca bu oran % 65'e ulasir. Lamina kribroza tu-
tulumunda bu oran % 15 dir,

— Tuamérin boyutu ve lokalizasyonu : Kigilik ve posterior yerle-
simli timorlerde yasam sans1y % 70, bilateral tiimérlerde de unilatetal
timorler gibi yasam sansi yaklasik % 70 dir,

— Selliler differansiyasyon : Ne kadar iyi differansiye ise prog-
noz o kadar iyidir.

— Koroidal tutulum : Prognozu ters yonde etkiler (8).
AYIRICI TANI .

Cocuklukta ve erigkinlerde goriilen kirgok hastalik retinoblastom
ile karsir. Bunlarin basinda oktler toksokariasis, persistent hiperplas-
tik primer vitreus (PHPV), Coats' hastalig: sayilabilir (4,6,10,19). Daha
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nadir olarak da Norrie’s hastaligl, kongenital retinosizis, ailevi ek-
studatif vitreoretinopati, katarakt, coloboma, kongenital tokso-plazmo-
sis, herpeks simpleks retinitis, medulloepitelyoma, retinal astrositoma
ile karisir (4,19).

Okiiler toksokariasis : Retinoblastomla en sik karistirilan hasta-
Iiktir. Orta ve agir siddette iltihabi semptomlar veren hastalikta asia
bilateral tutulum gozlenmez. Agri, fotofobi sikayetlerine yol agar. Fun-
dus muayenesinde fundusun periferine yerlesmis, koryoretinal kitle
olusturur. Vitreusta traksivon bantlari olusur; inaktif kitle gliozis ve
pigment birikimi ile birliktedir. Ileri lezyonlar posterior sinesi ve to-
tal katarakta neden olur. Oysaki, sinesi ve katarakt gelisimi retinob-
lastomlarda cok ender gérulen bulgulardir. Ultrasonografide, yluksek
eko gostermeyen periferal fundus kitlesi goérulir. Toksokara canis igin
ELISA ile belirlenen pozitiflik kesin olarak tani koydurur (4,8,12). Kom-
pliterize tomografide uveasikleral bileskede diizensizlik gérulur (10).

Patolojik olarak, kalin retinal kitle ile birlikte ekstidatif retinal
dekolman izlenir, ayrica euzinofili belirgindir. Bazen lavralar da go-
riljebilir (4,19).

Persistent hiperplastik primer vitreus (PHPV) : Ikinci siklikta en
cok karistign hastaliktir. Gri-sar1 retrolental membran ile karekteri-
zedir. Kongenital olan bu hastalik nadiren bilateral gérulir ve tutulan

gdz daha kiigik olarak izlenilir. B scan ultrasonografide izlenilen ret-
rolental kitlenin retinayla iliskisi yoktur (4,19).

Coats’ Hastahg : Retinal telenjiektazi, progressif retinal eksudas-
yon ve retinal dekolmanla karekterlidir. Genellikle 4 ile 10 yas ara-
sinda teshis edilir. Tek taraflidir ve gorme giligliigiine neden olur. Ag-
r, {otofobi, kizariklik goérilen ileri lezyonlarda subretinal boélgede he-
moraji ve eksudatif retinal dekolman gdzlenir. Dekole olan retina ge-
nellikle gliotiktir ve lensin arkasinda beyaz kitle olarak goériltr. Flo-
resein anjiografi ile fokal veya yaygmn retinal telenjiektazi izlenir. Ult-
rasonocgrafi retinoblastomla ayirict tanisinda oldukca faydahdir, ¢un-
ki timér gorulmez. Subretinal sivinin sitolojik incelenmesinde kolles-
terol kristalleriyle pigment ve lipit yikli histiyositler izlenilir. Histo-
lojik incelemede ince duvarli konjesyone retinal damarlarla birlikie
euzinofilik subretinal sivi gorilir (4,19). Kompitarize tomografide
retinal dekolman ile diiz kanat seklindeki gérintm tipiktir (10).
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OZET

Retinanin eksternal veya internal niikleer tabakasindaki fotora-
septérik differansiasyon gosteren néroektodermal hiicrelerden kay-
naklanan retinoblastom, ¢ocukluk ¢ag1 okuler maligniteleri arasinda
en sik rastladigimiz timoérdir. Kalitim dnemli rold oldugu disintl-
mesine karsin etyoloji tam olarak saptanmilamamistir. Klinik olarak
lékokori ve sasihik saptadigimiz gocuklarda retinoblastom disiniilmeli
ve taklit eden lezyonlarla ayiric1 tanis1 yapilmalidir. Ancak kesin tes-
his operasyon sonrasi patolojik inceleme ile konulabilmektedir. Bu ne-
denle de operasyon 6ncesi mutlaka ileri tetkiklerle arastirilmasi gerek-
mektedir. Tedavide entukleasyonla birlikte optik sinirin olabildigince
uzun bir segment olarak ¢ikarilmasi1 prognozu artiran bir yontemdir.

Biz bu galismada gocukluk ¢ag1 okuler maligniteleri arasinda en
sik gorulen retinoblastom olgusunu etyolojik, epidemiyolojik, genetik,
klinik, diagnostik, prognostik ve ayirici tanmisal dzellikleri dikkate ali-
narak literatirler ve klasik bilgiler 1s1g§1inda tartistik.

Anahtar Kelimeler : Cocukluk ¢ag timdrleri, Okuler malignite
Retinoblastom

SUMMARY

Retinoblastoma

Retinoblastoma is the most common ocular malignancy of child-
hood. This tumor originates from the neuroectodermal cells that is
located on external and internal retinal nuclear layers. Although inhe-
ritance was thought to be an important factor, exact aetiology haven't
found yet. Differantial diagnosis must be thought when lococori and
strabismus was encountered on clinical examination. Exact diagnosis
is established only after pathologic examination, Thus, further analysis
must be done before the operation. Enucleation and cutting a long seg-
ment as long as possible of optic nerve has a positive effect on progno-
sis.

In this paper we discussed the retinoblastoma on the epidemiologic,
genetic, clinic, diagnostic, prognostic and differantial diagnostic featu-
res.

Key Words : Childhood Tumors, Ocular Malignancy, Retinoblas-
toma.
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