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Cocukta Hipopyonun Ardindaki Retinoblastom
Retinoblastoma Behind The Hypopyon of a Child
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On segment tutulumlu retinoblastom , maskeleyici sendromlardan biri olarak, tamda giigliiklere sebep olabilmektedir. Bu olgu sunu-
munda, tek tarafli hipopyon saptanarak dig merkezde baslanan topikal antibiyotik ve steroid tedavisine yanit vermedigi i¢in klinigimize
yonlendirilen ¢ocuk hastada 6n segment tutulumlu retinoblastom tani ve tedavi siireci ele alinmaktadir. Merkezimizde yapilan dilate
fundus muayenesinde, midperiferde retinal kitle saptanmasi {izerine, hastaligin tan1 ve tedavisine yaklasim yon degistirmistir. Tutulum
olan goze eniikleasyon yapilan hastanin, patolojik incelemede yiiksek risk faktorleri saptanmasi iizerine maksimal adjuvan kemoterapi
verilmistir. Hipopyon ve keratik presipitat benzeri 6n kamara bulgulariyla gelen 2 yasindaki ¢ocuk hastada, dilate fundus muayenesini
iceren detayli ve dikkatli bir oftalmolojik muayene ile taniya gidilmesi, morbidite ve mortalitenin dnlenmesi agisindan oldukc¢a 6nem-
lidir.

Anahtar Kelimeler: Hypopyon, retinoblastom, iiveit.

ABSTRACT

Anterior segment retinoblastoma, being one of the masquerading syndromes, occasionally cause difficulties in diagnosis. We present
a case consulted to our clinic with persistent unilateral hypopyon, who did not respond to the topical antibiotic and steroid treatment
initiated at the external center. Upon detection of a retinal mass in the midperiphery on the dilated fundus examination performed at
our center, the approach to diagnosis and treatment of the disease has changed. The eye underwent enucleation and the patient received
maximal adjuvant chemotherapy upon detection of high risk factors for pathological examination. Meticulous ophthalmologic exami-
nation including dilate fundus examination is of a great importance in a 2-year of child with hypopyon and keratic precipitates for the
prevention of morbidity and mortality.
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GIRIS tiimoriin 6n segment invazyonuna bagli da goriilebilir. Her
iki durumda da, ileri evre, yliksek riskli, gorsel ve sistemik
prognozu diisiik hastalig1 ifade eder.*’ On segment tutulum-
lu retinoblastomda; etkilenen goziin yarikli lamba ile mua-
yenesinde 6n kamarada belirgin hiicresel reaksiyon , keratik
presipitatlar ve hipopyonla karisan tiimor hiicrelerinin be-

yaz renkli birikimi goriilebilir.>® Maskeleyici sendromlar-

Retinoblastom c¢ocukluk ¢aginin en sik primer intraokiiler
malign tiimorii olarak karsimiza ¢ikar. En sik {i¢ yas alt1 ¢o-
cuklarda goriiliir. Sporadik ya da herediter olabilecegi gibi,
unilateral veya bilateral olabilir."? Tiimér tek yada mutifokal
sar1-beyaz renkli, besleyici damar igeren retinal kitle seklin-

de ortaya ¢ikar.?

Retinoblastomda 6n segment tutulumu, hastaligin diffiiz in-
filtratif varyantinin bulgusu olabilecegi gibi, konvansiyonel

dan biri olarak 6n segment tutulumlu retinoblastoma ayirici
tanisinda; medulloepitelyoma, sarkoidoz, idiopatik iiveit,
metastatik noroblastik timor, lenfoma/losemik infiltrasyon,
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fungal endofalmi, pars planit, toxokara endoftalmisi, juvenil
idyopatik artrit iliskili iiveit bulunur. On segment tutulumu
hastalik prognozu igin yiiksek risk faktorii oldugu icin, teda-
vi segenekleri siirhidir. Eniikleasyon, diisiik gorsel prognoz
ve sistemik metastaz riski nedeniyle kaginilmazdir. Histo-
patolojik inceleme sonrasi, koroid invazyonu, sklera invaz-
yonu, optik sinirde lamina kribrozayi asan timdr mevcudi-
yeti yiiksek risk faktorlerini olusturur, adjuvant kemoterapi
endikasyonu olusturur.” Karboplatin, vinkristin, ve etoposit
(VEK)’ten olusan ii¢lii kemoterapi rejimi 6 kiir uygulanir.

OLGU

2 yasinda erkek hasta, sol gdzde bir iki aydir olan beyazlik
sikayeti ile klinigimize yonlendirildi. Topikal antibiyotik ve

steroid damlalar ile tedaviye yanit vermedigi bildirildi. Ya-
rikli lamba muayenesinde, sag g6ziin normal oldugu saptan-
di (Resim 1A). Sol gozde, 16kokori, kornea endotelinin infe-
riorunda beyaz keratik presipitatlar , n kamarada hipopyon
benzeri beyaz birikinti izlendi (Resim 1B). Sag goz dilate
fundus muayenesi normaldi. Sol gbz fundus muayenesinde,
alt nazal mid-periferde, beyaz-krem renkli, besleyici damar-
lart olan retinal kitle ve vitreus tohumlar1 izlendi (Resim
2). Okiiler ultrasonografide kalsifikasyonlara ait hiperekoik
odaklar ve periferik retinal kitle (Resim 3), orbita magnetik
rezonans goriintiilemede (MRG) T1 agirlikli kesitlerde hi-
perintens, T2 agirlikli kesitlerde hipointens 6zellikte goz i¢i
kitle saptandi (Resim 4). Bu bulgular 1s18inda, 6n segment

tutulumu gdsteren retinoblastom tanisi konarak eniikleasyon

Resim 1A-B. 4: Sag on segment fotografi; normal B: Sol on segment fotografi, lokokori, hipopyon, keratik presipitatlar.

Resim 2. Sol g6z fundus fotografi, besleyici damarlar ile
birlikte beyaz-krem regi retinal kitle ve vitreus tohumlari.

’ o L

Resim 3. Okuler ultrasonografi; Kalsifikasyonlarin eslik et-
tigi retinal kitle.
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Resim 4. Orbita MR, T1 Agirlikli goriintiilerde hiperintens
intraokuler kitle.

onerildi. Eniikleasyon materyalinin histopatolojik inceleme-
sinde, masif koroidal invazyon, retina, vitreus, siliyer cisim,
iris ve 0n kamara invazyonu yani sira, lamina kribrozay1
asmayan optik sinir invazyonu oldugu, cerrahi sinirin ve
skleranin korunmus oldugu bildirildi(Resim 5A-B). Kalsi-
fikasyonlar ise, tiimoriin tipik 6zelligi olarak degerlendirildi
(Resim 6A-B). Hasta, pediatrik onkolojiye danigilarak 6 ay
VEK kemoterapi protokolii baglandi. Takiplerde, sol orbita
ve diger gozilin timdrden yoksun oldugu gorildi.

TARTISMA

Cocuklarda goriilen en sik primer intraokiiler timér ola-
rak retinoblastom, gérme prognozunun diisiik olmasi yant
sira mortaliteye yol agmasi bakimindan olduk¢a énemlidir.
Bu nedenle, erken tani ve etkin tedavi vazgegilmezdir. On

segment tutulumlu retinoblastom, 16kokori ile maskeleyici
sendromlardan biri olarak karsimiz ¢ikarak, ayirici tanida

Resim 5A-B. H&E Boyama. A; Tiimér nekrozu B; Tiimér kalsifikasyonu.

Resim 6A-B. A, Lens ve on kamaranin tiimor ile invazyonu B; Optik sinirin tiimor ile yiizeyel invazyonu, lamina kribrozayi

asmtyor.
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zorluklara sebep olabilir. Bunun i¢in en riskli grup 3-9 yas
arasi ¢ocuklardir. %' Pseudoretinoblastomalar arasinda, 16-
kokori ayirici tanisinda da sayilabilecek hastaliklar; Persis-
tan fetal damarlanma(PFD), Coats hastaligi, okiiler toksoka-
ra gibi goz i¢i inflamasyonlar1 basta olmak iizere, prematiir
retinopatisi, hamartom, kolobom, vitreus kanamasi, FEVR,
retina dekolmani, konjenital katarakt, medulloepitelyoma,
koroid hemanjiomu, toksoplazma retiniti ve Norrie hasta-
ligidir.!? Bu durumlar, hastaligin tanit ve maniplasyonunda
gecikmeye sebep olarak, morbidite ve mortalite riskinde ar-
tisla karsimiza gelebilmektedir. Anamnezde, baslangi¢ yasi,
cinsiyet, prematlir dogum hikayesi, antenatal hikaye, aile
hikayesi, travma hikayesi, kedi, kopekle temas olup olmadi-
&1 sorgulanmalidir. Lokokoride, travma hikayesi varliginda,
travmatik katarakt, vitreus kanamasi, retina dekolmani veya
endoftalmi 6n planda diistiniiliir. Antenatal hikaye toksop-
lazma gibi intrauterin enfeksiyonlar agisindan onemlidir.
Aile hikayesi; retinoblastomun otozomal dominant gecisli
formlarinda mevcut olabilecegi gibi sporadik formlarinda
bulunmayabilir. Norrie hastalig1 ve juvenil retinoskizis X’e
bagl ¢ekinik; FEVR otozomal dominant kalitim gosterdi-
§i goz onlinde bulundurulmalidir. PFD, Coats ve toksokara
ise kalitimsal degildir. Kedi ile temasta toksoplazma, kdpek
ile temasta toksokara akla gelmelidir. Oftalmoskopik mua-
yenede, mikroftalmi, kirmizi goz, 6n kamara inflamasyonu,
hipopiyon, iris neovaskiilarizasyonu, lenste katarakt, vitreus
opasitesi, vitreus inflamasyonu, koryoretinit odagi, retina
dekolmani, solid kitle veya graniilom ve dismorfik goriinim
degerlendirilmelidir. Kiigiik gozde oncelikle PFD, daha
sonra vitreoretinal displaziler, kolobom veya intrauterin en-
feksiyonlar akla gelmelidir. Vitreoretinal displazi, kolobom
ve intrauterin enfeksiyonlar i¢in mikroftalmi sart degildir.
Katarakt tek tarafl1 ise etiyolojide lokal disgenezi, posteri-
or lentikonus, lentiglobus, PFD iliskili konjenital katarakt
veya travmatik katarakt diisiiniiliir. Bilateral oldugunda aile
bireyleri muayene edilip net bir aile hikayesi elde edilirse
otozomal dominant katarakt disiiniiliir. Aile hikayesi net
degilse metabolik hastaliklar, sistemik sendromlar ve intra-
uterin enfeksiyonlar agisindan sistemik muayene ve arastir-
ma gerekir. Vitreus i¢i opasite, inflamasyon veya kitle gorii-
niimii varsa retinoblastom, PFD, intrauterin enfeksiyonlar,
endoftalmi, okiiler toksokara diigiiniiliir. Endofitik retinob-
lastomda vitreus i¢i tohumlanma; toksokarada vitreus inf-
lamasyonu; PFD’de hyaloid kanal kalintist izlenir. Coats
hastaliginda vitreus i¢i temizdir.

Goriintiileme yontemlerinden USG’de solid kitle goriiniimii
varsa retinoblastom, okiiler toksokara graniilomu veya ha-
martom diistiniiliir. Okiiler toksokara tiveit, endoftalmi ve
koryoretinite sebep olur. Muayenede beyaz renkli subretinal
graniilomlar koryoretinit i¢in tipiktir. USG veya BT de mat,
tebesir beyazi renkli kalsifikasyon varsa klinik muayene ile
birlikte retinoblastom tanis1 konulur. Retinoblastomda 16ko-
kori, sasilik, kirmizi géz, glokom, hipopiyon, gérme azligi,

iriste yeni ve anormal damar olusumu, vitre i¢i serbest do-
lagan tiim&r tohumlari goriiliir. Vakamizda 16kokorinin yani-
sira dikkat ¢eken diger bir bulgu olan hipopyon varliginda,
¢ocuk yag grubunda, daha 6nce so6zii edilen inflamatuvar du-
rumlara ek olarak pediatrik iiveitler ve 16semik infiltrasyon-
lar da g6z oniinde bulundurulmalidir. Juvenil idiyopatik art-
rit(JIA), Behget Hastaligi, ankilozan spondilit, hipopyonla
seyredebilen hastaliklar arasinda 6ne ¢ikmaktadir. JIA’da da
okiiler tutulum oligoartikiiler tutulumda ve kizlarda sik go-
riiliirken, bilateral olma egilimindedir. Baglangi¢ yas1 daha
biiyiik ¢ocuklarda goriilmekle birlikte labaratuvarda ANA
pozitifligi de yine ayirici tanida 6nemlidir. Bahget hastali-
&1 cocuklarda karsimiza ¢iktiginda, retinoblastomun aksine,
yine daha biiyiik ¢ocuklarda(ortalama 10-15yas) ve bilateral
olan bir paniiveit tablosudur. Losemik infiltrasyon, ¢ok nadir
de olsa, 6n kamarada hipopyon benzeri goriiniimle ilk kez
karsimiza gelebilmektedir’®. Tam kan sayimi ve periferik
yayma tantya gotiirecegi gibi, 6n kamaradan aspirasyon ile
sitolojik inceleme yapilmasi da yine taniy1 kesinlegtirmek
agisindan onemlidir.

Literatiirde, pseudoretinoblastomlarin oranina bakildiginda,
azimsanmayacak rakamlar karsimiza ¢ikmaktadir. 2013 y1-
linda Shields ve arkadaslar tarafindan yiiriitillen retrospek-
tif bir klinik arastirmada, retinoblastom tanisi ile arastirilan
2775 hastanin 604’1 (%22) pseudoretinoblastom tanis1 al-
misolup, bunlar arasinda en sik karsilagilan tani1 Coats hasta-
l1g1 olarak raporlanmistir'?. Daha dramatik 6rneklerden biri
ise 2006°da Singapur’da yapilan bir tarama; 28 eniikleasyon
yapilan g6z materyalinde pseudoretinoblastom orani 3 vaka
(%]11) olarak bildirilmistir'4.

Bu nedenle, etiyolojisi ne olursa olsun, ¢ocuk yas grubunda
siradis1 6n kamara inflamasyonu, 6zellikle tedaviye direng
durumlarinda siiphe uyandirmali ve ayrintili muayeneye
yonlendirmelidir. Burada sozii edilen vakada, 6n kamarada
keratik presipitatlar ve hipopyon benzeri goriiniimiin varli-
g1, tiveitik tablolarla karisabilse de, 2 yasinda bir ¢ocuk i¢in
siradis1 kabul edilerek, etiyolojiye yonelik ayrintili muaye-
nesi mutlaka tamamlanmalidir. Bu muayene, vakamizda da
oldugu gibi, dilate fundus muayenesi ve uygun goriintiilleme
yontemlerini (USG, MRG) i¢ermelidir. Retinoblastom tani-
st klinik ve radyolojik olarak teyit edildikten sonra, tedavi
planlanirken, risk faktorleri gozetilir'. Bu planda 6ncelik al-
goritmasi; Hastanin sagkalimi, miimkiinse goziin korunmasi
iiclinciil olarak da gdrmenin korunmasi seklindedir. Tedavi
secenekleri eniikleasyon, radyoterapi ve sistemik/intraarte-
riyel kemoterapidir. Tedaviye karar verilirken, hastanin risk
faktorleri gz ontinde bulundurulur. Yiksek risk grubu ola-
rak tanimlanan faktorlerin herhangi birinin varliginda; 6n
segment tutulumu, optik sinir invazyonu, koroid ve sklera-
nin invazyonu, maksimal tedavi endikasyonu olarak kabul
edilir®. Vakamizda oldugu gibi, 6n segment tutulumunun
eslik ettigi retinoblastom tedavisinde eniikleasyon, sistemik
metastaz ve lokal rekiirrenslerin énlenmesinde major sece-
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nektir'>. Postoperatif histopatolojik degerlendirme sonrasi
yiiksek risk faktorlerinin ortaya konulmasi sonrasi adjuvant
kemoterapi veya radyoterapi uygulanmasi nerilir.

SONUC

Retinoblastom, ¢ocukluk caginda mortaliteye sebep olabilen
onemli bir g6z kanseridir. Dogru ve erken tani, sagkalim agi-
sindan gerekli oldugu gibi, goziin ve gérmenin korunmasi
acisindan da 6nemlidir. En sik prezentasyonu lokokori ve
sasilik olarak karsimiza ¢ikmasina ragmen, atipik kliniklerle
gelerek de ayirici tanida zorluklara sebep olabilmektedir. On
segment tutulumlu retinoblastom, bu hastaligin goérece az
karsimiza ¢ikan, tanida zorluklara sebep olmasinin yani sira
yiiksek metastaz ve mortalite riski ile acil ve radikal tedavi
gerektiren bir klinik varyasyonudur.
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