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“Maskeleyici sendrom” terimi 6n kamarada, vitreusta veya ikisinde birlikte hiicre bulunan ancak immun-aracili tiveitlerle
iligkisi bulunmayan tiim durumlar: tanimlamak i¢in kullanilir. Her ne kadar maskeleyici sendromlar intraokiiler yabanci
cisim, retinitis pigmentosa, okiiler iskemik sendrom, vb benign durumlarda olusabilse de, malign maskeleyici sendromlar
bu grup bozukluklar igerisinde en 6énemli olanlardir. Lenfoma ve 16semi gibi hematolojik malignensiler, sistemik tiimorle-
rin okiiler metastazlari, paraneoplastik retinopatiler ve retinoblastom okiiler inflamatuar hastaliklar: taklit eden neoplastik
maskeleyici sendromlardir. Bu hastaliklarin tani ve tedavisindeki gecikme ciddi morbidite ve mortalite ile sonu¢lanabilir.
50 yas tistiinde kronik {iveiti olan tiim hastalarin dikkatli bir sekilde klinik degerlendirmesi ve detayli yardimei arastirmalar
sistemik yayilim, altta yatan hastaligin kotiilesmesi ve mortaliteyi engellemek icin ¢ok 6nemlidir.

Anahtar Kelimeler: Maskeleyici sendrom, lenfoma, 16semi, paraneoplastik retinopati, kanser iligkili retinopati, melanom
iligkili retinopati.

ABSTRACT

The term of “masquerade syndrome” is used to describe all conditions where the presence of cells either in anterior chamber,
vitreous or both but unrelated to any immune-mediated uveitis entities. Although masquerade syndromes can be caused
by benign conditions such as intraocular foreign body, retinitis pigmentosa, ocular ischemic syndrome, etc., malignant
masquerade syndromes are the important ones in this group of disorders. Hematologic malignancies such as lymphoma and
leukemia, ocular metastasis of systemic tumors, paraneoplastic retinopathies and retinoblastoma are neoplastic masquerade
syndromes mimicking ocular inflammatory diseases. A delay in the diagnosis and treatment of these diseases can result in
serious morbidity and mortality. Careful clinical examination and detailed ancillary investigation of all patients older than 50
years of age with chronic uveitis are crucial to prevent systemic dissemination, worsening of the causal disease and mortality.
Keywords: Masquerade syndrome, lymphoma, leukemia, paraneoplastic retinopathy, cancer associated retinopathy, mela-

noma associated retinopathy
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GIRIS

Oftalmolojide “maskeleyici sendrom” terimi ilk kez 1967 y1-
linda Theodore tarafindan kronik konjonktiviti taklit eden bir
konjonktival karsinom olgusunu tanimlamak i¢in kullanilmigtir.
! Gliniimiizde ise gercek anlamda bir iiveit olmaksizin intraokii-
ler inflamasyonu taklit eden ve tiveit klinigi veren tiim durum-
lar1 karsilamak i¢in kullanilmaktadir. Hematolojik malignensiler,
retinoblastom, kanser iliskili retinopati, melanom iliskili retino-
pati, intraokiiler travma ve/veya yabanci cisim, kronik retina de-
kolmani, okiiler iskemik sendrom, retinitis pigmentosa, pigment
dispersiyon sendromu, amiloidoz, ag1 sonrasi reaksiyonlar ve ge-
sitli ilaglarin iyatrojenik etkileri tiveitleri taklit eden maskeleyici
sendrom sebeplerindendir.””’ Maskeleyici sendromlarin etiyolo-
jisinde benign durumlar olabilse de bu ifade kullanildiginda ilk
olarak neoplastik maskeleyici sendromlara sebep olan onkolojik
hastaliklar akla gelmektedir. Tiim tiveit maskeleyici sendromlar

Tablo 1de verilmistir.

Uveit tanisi ile polikliniklerde takip edilmekte olan hastalarin
%5’inde maskeleyici sendrom bulundugu, bunlarin da yarisin-
da neoplastik maskeleyici sendrom saptandig1 bilinmektedir. {lk
oftalmolojik degerlendirme ile neoplastik maskeleyici sendrom
tanis1 konmasi arasinda gegen zamanin 8 ila 11 ay oldugunun gos-
terilmis olmasi bu hastalarin tan1 ve tedavisinde ge¢ kalindigin
ortaya koymaktadir.*”' Neoplastik bir maskeleyici sendrom tani-
sinin ge¢ konup tedavisinin ge¢ uygulanmasi hastaligin sistemik
yayilimi ve altta yatan hastaligin ilerlemesi nedeniyle koti prog-
nozla sonuglanabilir. Her ne kadar tim tveit olgular igerisinde
neoplastik maskeleyici sendromlar oran olarak daha az goriiliiyor
olsa da hayat1 tehdit edici potansiyelleri nedeniyle hizli bir sekilde
tan1 konup tedavi edilmeleri morbidite ve mortalitenin azaltilma-
st agisindan bityiik 6nem tagimaktadir. Ozellikle 50 yas iizerinde,
baslangi¢ gorme keskinligi diisiik olan ve arka segment tutulumu
6n planda olan hastalarda neoplastik maskeleyici sendromlar akla
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gelmelidir.”) Bu derlemede iiveitleri taklit eden basta neoplastik
olanlar olmak iizere tiim maskeleyici sendromlar, bunlarin klinik-
leri, tanilar1 ve tedavilerinin incelenmesi amaglanmstir.

Tablo 1: Uveit Maskeleyici Sendromlar

Neoplastik maskeleyici sendromlar | Non-neoplastik maskeleyici send-

Intraokiiler lenfomalar

- Primer intraokiiler lenfoma
(primer vitreoretinal lenfo-
ma)

- Primer santral sinir sistemi
lenfomasi

- Sekonder intraokiiler lenfoma

Losemiler

- Akut myeloid l6semi

- Akut lenfositik 16semi

- Kronik myeloid 16semi

- Kronik lenfositik l1osemi

Metastatik tiimorler

romlar
* Intraokiiler yabanci cisimler
" Periferik retinal dejenerasyonlar
" Retina dekolmani
" Pigment dispersiyon sendromu
* Postoperatif enfeksiyonlar
" Sarkoidoz
* Amiloidoz
" Okiiler iskemik sendrom
" Retinitis pigmentosa
* Agilar
* Tlag toksisitesi
- Antikolinesterazlar, hidralazin,

- Meme nitrojen mustard, rifabutin,

- Akciger prokainamid, didanozin, topi-
- Renal kal prostaglandin analoglar1

- Gastrointestinal

- Genitoliriner

Paraneoplastik retinopatiler

- Karsinoma bagli retinopati
(CAR)

- Melanoma bagli retinopati
(MAR)

- Bilateral diffiiz tiveal melano-
sitik proliferasyon (BDUMP)

Retinoblastom

NEOPLASTIK MASKELEYiCi SENDROMLAR
1. intraokiiler Lenfoma

Intraokiiler lenfomalar iiveit maskeleyici sendromlar igerisin-
de en sik goriilen grubu olusturur. Hodgkin lenfoma (HL) veya
non-Hodgkin lenfoma (NHL) kaynakli olabilir. HCya bagl intra-
okiiler lenfomalar daha nadir goriiliir ve hastaligin dogal seyrinde
daha geg ortaya ¢ikar.® Intraokiiler lenfomalarin biiyiik bir kismu
ise NHL kaynaklidir; bunlarin da ¢ogunlugu B hiicrelerinden ko-
ken alirken, ¢ok daha az bir kismi T hiicrelerinden kéken alir.”
Ortalama yagam siiresinin uzamasi, immunsuprese ve immun yet-
mezligi olan hasta sayisinin artmasi ve tani araglarinin gelismesi
ile intraokiiler lenfoma insidansi giiniimiizde artmaktadir. Intra-
okiiler lenfomalar nadiren genglerde de goriilebilmesine ragmen
genellikle yagamin 5. ve 7. dekadlar1 arasinda ortaya ¢ikar.”® Yapi-
lan galigmalarda net bir cinsiyet dominans: ortaya konulamamig-
tir; kadinlarda daha fazla goraldiigiint gosteren yayinlar olmakla
birlikte, aksini belirten ¢aligmalar da mevcuttur. intraokiiler len-
fomalar malign lenfositik hiicrelerin anormal proliferasyonu ile ti¢
sekilde olusabilir.

o Primer intraokiler lenfoma (primer vitreoretinal lenfoma):
Goz igi yapilarin kendisinden (vitreus ve/veya retina) koken
alir. Nonspesifik tiveitleri taklit edebilmeleri, baglangigta sis-
temik semptom vermemeleri, tanida ve tedavide gecikmeye
sebep olabilmeleri ve bu nedenle fatal seyredebilmeleri nede-
niyle primer vitreoretinal lenfomalar intraokiiler lenfomalar
igerisinde en ¢ok korkulan grubu olugturmaktadir. Primer vit-
reoretinal lenfoma tanist alan hastalarin %56-90'inda takipte
santral sinir sistemi (SSS) lenfomasi gelistigi bildirilmistir."”’

o Primer santral sinir sistemi lenfomasi: Santral sinir sistemin-
den koken alir, intraokiiler yapilarin sekonder olarak etkilen-
mesi ile nonspesifik tiveitleri taklit eder. Primer SSS lenfomasi
tanust olan hastalarin %15-25’inde takipte intraokiiler lenfoma
geligir.”

Retiiid

 Sekonder intraokiiler lenfoma: Sistemik lenfomalarin sekon-
der yayilimi veya goze metastazi ile olusur. Uveit bulgulart
ortaya ¢iktiginda hastanin zaten sistemik olarak hasta olmasi,
ates, kilo kaybi, lenfadenopati gibi bulgularin eslik ediyor ol-
mast ile tani nispeten daha kolay konur. Ancak bununla birlik-
te sistemik lenfomalarin ilk bulgusunu okiiler metastaz olarak
verebilecegi de unutulmamalidir.

Klinik Bulgular

Sistemik NHL metastaz1 daha ¢ok koroidi tutarken primer
vitreoretinal lenfoma ozellikle vitreusu, retinayi, retina pigment
epitelini ve optik siniri tutarak tveit maskeleyici sendromlarina
sebep olabilir. Tan1 aninda hastalarin yarisindan fazlasinda bilate-
ral tutulum oldugunu gosteren yayinlar mevcuttur.>*!

Klinik bulgular nonspesifiktir. Hastalarin en sik sikayeti vitri-
te bagli ugusanlardir. Gozde agr1 ve gérme azalmas: tabloya eslik
edebilir. Bunun yani sira hastalar asemptomatik olup rutin oftal-
molojik muayenede insidental olarak da tani alabilir.

On segment reaksiyonu yok veya hafiftir. Fuchs iiveitini taklit
eden stellat keratik presipitatlar, nadiren de korneada daha genis
malign hiicre birikimleri saptanabilir.”” Tipik olarak arka sinesi
bulunmaz. Nadir de olsa hifema veya hipopyon tabloya eslik ede-
bilir. Lens arka yiiziinde arka kapsiil opasifikasyonunu taklit eden
hiicre birikimleri goriilebilir.

Resim 1: Intraokiiler lenfoma hastasinda sari-beyaz retinal ve subretinal in-
filtratlar

En 6nemli ve degismez bulgu orta veya agir vitrittir. Vitreus-
taki hiicreler genellikle periferal yerlesimlidir ve kiime seklinde
diizenlenmis olabilir. Olgularin neredeyse yarisinda sari-beyaz
retinal ve subretinal infiltratlar vitrite eslik eder (Resim 1). Bu
hastalarda pigment epitel degisiklikleri, retinal ve subretinal in-
filtratlar beyaz nokta sendromlari ile karigmalarina sebep olabilir.
Pigment epitelinin altinda kii¢iik, sinirlar: belirgin, yuvarlak veya
oval, sari-beyaz, kubbe seklinde kitle goriiniimii saptanabilir. Re-
tinada ve vitreusta hemorajiler, eksudalar, damarlarda kiliflanma,
vaskiilit, retinal ven okliizyonu, retinit, serdz retina dekolmani ve
sekonder glokom klinige eslik edebilecek diger bulgulardir. Direkt
neoplastik infiltrasyon, intrakranial basing artis1 veya tiveite bagl
hipotoni nedeniyle optik disk 6demi goriilebilir. Makula 6demi
intermediyer ve arka tiveitlerin aksine bu hastalarda nadiren go-
rilir. Literatiirde intraokiiler lenfomalarda makiiler 6dem degi-
sen oranlarda bildirilmis olmakla birlikte, bu olgularin ¢ogunun
radyasyon tedavisi almis veya cerrahi 6ykiisii olan hastalar oldugu
belirtilmistir.”!

Uzun A. Maskeleyici Sendromlar ve Uveit; Klinik, Tan1 ve Tedavi. Giincel Retina 2020; 4(4): 284-291.




Gy,

&\\mu 2,
‘% R e ,i ‘GIUNaCEL

Poliklinige bagvuran bir hastada glokom, tiveit ve davranis
degisiklikleri, bas agrisi, hemiparezi, ataksi, epileptik nébetler,
kraniyal sinir felgleri, duyusal defektler gibi nérolojik bulgular
izleniyorsa (GUN sendromu) mutlaka primer SSS lenfomas: arag-
tirilmalidir.”

Bununla birlikte intraokiiler lenfoma hastalarinin bir¢ogu be-
yaz gozle giden, makula 6deminin eglik etmedigi, intermediyer
veya arka tiveit tanisi alip tedavi uygulanan olgulardir. Yapilan bir
caligmada ise intraokiiler lenfoma hastalarinin %30 unda oftalmo-
lojik muayene normal olmakla birlikte fundus floresein anjiyog-
rafide (FFA) hipofloresan alanlar, subretinal infiltratlar ve diskte
sizint1 gibi anormal bulgular saptandig: bildirilmistir."”’

Oftalmolojik Goriintiilleme

Optik koherens tomografi (OCT), fundus otofloresans (FAF),
FFA, indosiyanin yesili anjiyografi (ICGA) ve okiiler ultrasonog-
rafi (USG) daha ileri, invaziv aragtirmalara gerek olup olmadigini
belirlemede yardimcidir.

OCT'de retina pigment epiteli seviyesinde nodiiler hiperref-
lektif noktalar ve eger tabloya eslik ediyorsa makula 6demi goriin-
tiilenebilir.

FAFda subretinal infiltratlara bagli hiperotofloresan, retina
pigment epiteli atrofisine bagli hipootofloresan alanlar goriilebilir.

FFAde leopar deseni goriiniimiine sebep olan kiigiik, erken ve
ge¢ hipofloresan noktalar, noktasal hiperfloresan pencere defekt-
leri, lenfoma lezyonu tarafindan koroid floresansinin maskelen-
mesi, optik diskte s1zinti, eslik ediyorsa makula 6demi saptanabilir
(Resim 2).

Resim 2: Intraokiiler lenfoma hastasinda fundus floresein anjiyografide gorii-
len hipofloresan noktalar ve hiperfloresan pencere defektleri ile karakterize

leopar deseni goriiniimil.

ICGAde ise erken fazlarda daha net goriinen, geg fazlarda
daha zor secilebilen hipofloresan lezyonlar goriiliir. Bu lezyonlar
FFAde, ICGAYe kiyasla daha iyi goriintiilenebilir."”

USGde vitreusta opasiteler, koroid tabakasinda kalinlagma,
optik sinirde genisleme ve retina dekolmani goriilebilir.

Tan1

Intraokiiler lenfomalarda vitreus ve retina biyopsi materyali
tizerinde sitolojik ve molekiiler arastirma tanida en kesin yontem-
dir. Tedaviye baslamadan 6nce histopatolojik tan1 mutlaka kon-
malidir. Bu amaca yonelik, malign lenfositik hiicrelerin gosteril-
mesinde ¢esitli yontemler kullanilabilir.

« Beyin-omurilik svis1 (BOS) incelemesi: Lomber ponksiyonla
5-10 ml BOS alinmalidir. Ancak BOS’ndan elde edilen hiicre
sayist genellikle yetersizdir.”’

o Akoéz aspirasyonu (Akoz tap): Maskeleyici sendromlardan siip-
helenilen 6n tiveit olgularinda uygulanabilir.

o Vitreus biyopsisi: Vitreus tap, ince ine aspirasyonu veya stan-
dart vitrektomi ile yapilabilir. Vitreus tap ve ince igne aspiras-
yonu inceleme igin az miktarda hiicre elde edilmesini saglar.
Standart bir vitrektomi ise tan1 konmasina yetecek kadar hiicre
elde edilmesini sagladig1 gibi, gérme aksini a¢tigindan ilave-
ten hem gérmeyi arttirir hem de ugusanlar sikayetini azaltir.*!
Lenfoma hiicreleri ¢evresel stres faktorlerine asir1 duyarlidir;
bu nedenle vitrektomi sirasinda 6rnek, vitreus irrigasyonun-
dan 6nce alinmali ve hemen bir saat icerisinde uygun kuru
tiiplerle sitolojik analize gonderilmelidir. Vitrektomi sirasinda
retina ve retina pigment epitelinden de biyopsi almaya gayret
edilmelidir; ¢linkii vitreustaki hiicreler reaktif olarak inflama-
tuar karakterde olup, esas malign hiicreler retinada yerlesik
olabilir.”’ Bu durumda sadece vitreus biyopsi materyalinin in-
celenmesi ile tan1 konamayabilir. Ayrica 6n kamara tap, SSS bi-
yopsisi, transskleral biyopsi ve eniikleasyon sonucu elde edilen
materyaller de doku tanisinin konmasina yardimcidir.

 Korioretinal biyopsi: Siipheli tiveit ve/veya koroidit varliginda,
retinal ve/veya koroidal kitle mevcutsa, bilinen sistemik malig-
nitesi bulunmayan hastalarda koroidal metastaz disiiniiliiyor-
sa uygulanmasi distintilebilir. Korioretinal biyopsi transskleral
yolla veya intraokiiler yaklagimla uygulanabilir. Islem sirasinda
tiimor yayilimina kars1 dikkatli olunmalidur.

o Interlokin diizeyleri: Vitrektomi ve biyopsiler, endoftalmi ve
retina dekolman: gibi gesitli komplikasyonlarla sonuglanabi-
lecek invaziv girisimler oldugundan, alinan materyalde hiic-
relerin yetersiz olma veya lezyonu kag¢irma riski oldugundan,
tistelik islem Oncesi kortikosteroid kullanmig olan hastalarda
malign lenfositler lizise ugramis olabileceginden tanida kul-
lanilabilecek alternatif parametreler ve 6n kamara sitokin dii-
zeyleri arastirilmaya devam etmektedir. Interlokin-10 (IL-10)
ve IL-6 bu amagla arastirilan en 6nemli sitokinlerdir. Yapilan
bir ¢calismada intraokiiler lenfomasi olan tiim hastalarda IL-10/
IL-6 oraninin I’in {izerinde oldugu gosterilmigtir."'! Bununla
birlikte nonneoplastik iiveit olgularinda IL-10/IL-6 oraninin
I'in {izerinde oldugunu ya da SSS lenfomasi olan hastalarda bu
oranin l'in altinda oldugunu bildiren yayinlar da mevcuttur.
"”1'Yine de IL-10/IL-6 orani ’in iizerinde ise primer intraokii-
ler lenfoma tanist akla gelmelidir. ELISA teknigi kullanilarak
yapilan bir ¢alismada akoz hiimérde IL-10 diizeyinin 50 pg/
mL tizerinde olmasinin %89 sensitivite ve %93 spesifite ile;
vitreusta ise ayn1 degerin 400 pg/mL iizerinde olmasinin %80
sensitivite, %99 spesifite ile primer vitreoretinal lenfoma tani-
sinda degerli oldugu gosterilmistir.”’’ Daha sonra yapilan bir
caligmada IL-10/IL-6 oraninin tiim hastalarda olmamak kosu-
lu primer intraokiiler lenfoma hastalarinda yiiksek oldugu, IL-
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10/IL-6 ve IL-10/IFN-y oranlarinin birlikte degerlendirilme-
sinin ise intraokiiler lenfoma tanisi ve takibinde daha 6nemli
oldugu bildirilmistir."*

o Molekiiler tan1: Mutiplex analizi gibi yeni molekiiler teknik-
lerin gelismesi ile primer vitreoretinal lenfoma hastalarinda
IL-10 esik diizeyleri yeniden tanimlanmis ve {iveit hastalarina
kiyasla hem akdz hiimorde hem de vitreusta IL-10 diizeyleri-
nin daha yiiksek oldugu gosterilmistir. Multiplex teknolojisini
kullanan bir ¢alismada vitreoretinal lenfoma hastalarinda IL-
10 diizeylerinin akéz hiimorde 30 pg/mL {izerinde olmasinin
%78 sensitivite, %97 spesifite, vitreusta ise 65 pg/mL tizerinde
olmasinin %93 sensitivite, %100 spesifite; IL-10/IL-6 oraninin
I'in {izerinde olmasinin ise %93 sensitivite, %100 spesifiteye
sahip oldugu gosterilmistir.""”’ Sonug olarak, kullanilan teknik
ne olursa olsun hem akéz hiimérde hem de vitreusta IL-10 dii-
zeyinin ve IL-10/IL-6 oraninin yiiksek saptanmasi hastalarda
ileri arastirma yapilmasi gerektigini gostermektedir.

o ISOLD (the Interleukin Score for intra-Ocular Lymphoma Di-
agnosis) skoru: Akoz hiimor ve vitreustaki IL-10 ve IL-6 dii-
zeylerini baz alarak gelistirilen ve matematiksel olarak primer
vitreoretinal lenfoma olasiligini hesaplamak i¢in kullanilmasi
onerilen bir skorlama sistemidir.®’

« Immunhistokimyasal inceleme: Malign B lenfositler CD20 ve
CD79a pozitif, CD3 negatiftir ve yitkksek miktarda Ki-67 eks-
prese ederler. Avrupa No6ro-Onkoloji Birliginin yayinladig
klavuzda primer SSS lenfomas: olan hastalardan alinan or-
neklerde tiim B hiicre marker’lar1 (CD19,CD20,PAX5), BCL6,
MUMI1/IRF4 ve CD10’un immunhistokimyasal olarak ¢aligil-
mas1 dnerilmistir.!"”

« Genetik: Immun-korunmus organlarda gelisen biiyiik B hiic-
reli lenfoma olgularinin (primer SSS lenfoma olgular: gibi)
%70’inde MYD88 mutasyonu bulunur. Primer vitreoretinal
lenfoma hastalarinin vitreus ve akoz hiimérlerinde MYD88
mutasyonu gosterilmistir.”’ Bu hastalarda CDKN2A timér
supresor geninde fonksiyon kaybi ve normalde 18. kromozom-
da yer alan bcl-2 geninin 14. kromozoma translokasyonunun
gosterilmesi de tanida degerlidir. Ayrica lezyonun klonal olup
olmadigini gostermekte PCR ve tiveitleri primer vitreoretinal
lenfomadan ayirt etmekte mikroRNA kantifikasyonu da kulla-
nilabilecek yontemlerdendir.

o Sistemik aragtirma: Primer vitreoretinal lenfoma tanisi kon-
duktan sonra hasta tam bir sistemik aragtirmadan gegirilme-
lidir. Toraks, abdomen ve pelvis tomografisi, SSS manyetik
rezonans (MR) goriintiilemesi, lomber ponksiyon, kemik iligi
biyopsisi, testis USG yapilabilecek tetkiklerdir.”) Ayrica gerek
goriilen hastalarda pozitron emisyon tomografisi (PET) ¢ekil-
mesi de diigiiniilebilir.

Tedavi

Intraokiiler lenfoma hastalarinin biiyiik bir kism1 uzun siire
tiveit nedeniyle tedavi gordiikten sonra tani almaktadir. Steroidle-
rin lenfoma hiicreleri tizerindeki litik etkileri ile baslangicta tive-
itte gegici bir diizelme goriilmekle birlikte tipik olarak tiveit mas-
keleyici sendrom tekrarlar.”) Bu nedenle erken dénemde steroid
tedavisine yanit alinmasi taniy: ekarte ettirmez.

Sistemik kemoterapi ve radyoterapi, sistemik lenfoma hastala-
rinda oldukga etkindir ancak SSS tutulumu olan olgularda, noro-
lojik yan etkilerden kaginmak i¢in beyne radyoterapi verilmesi
pek onerilmez. Bu hastalarda ilk secenek tedavi yiiksek doz siste-
mik metotreksat (MTX) uygulamasidur. Sistemik MTX, 2-3 hafta-
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da bir intraven6z 3 mg/m?* dozda, toplam 4-6 enjeksiyon seklinde
verilir."”' Sistemik tedavide MTX tek bagina kullanilabilecegi gibi,
thiotepa ve deksametazon gibi ajanlarla kombine olarak da kul-
lanilabilir.”! Yapilan bir ¢alismada sistemik MTX infiizyonundan
4 saat sonra hem akoz hiimérde hem vitreusta mikromolar kon-
santrasyonda MTX saptanmus; ancak vitreus konsantrasyonunun
akoz hiiméore gore daha diisiik oldugu belirtilmistir.""*' Bu nedenle
bazi yazarlar SSS tutulumu olan primer vitreoretinal lenfoma has-
talarinda sistemik tedaviye ilaveten kan-go6z bariyerini agmak igin
intravitreal kemoterapi de verilmesini nermektedir."”

Primer vitreoretinal lenfoma olgularinda tedavi oldukga tar-
tismalidir; tek basina lokal tedavi, tek basina sistemik tedavi veya
ikisinin birlikte uygulanmasini 6neren yayilar mevcuttur. Lokal
tedavide intravitreal MTX veya nadiren rituximab enjeksiyonu ve
buna ilaveten okiiler radyoterapi uygulanabilir. Yapilan bir ¢alig-
mada intravitreal MTX’in 400 pg/0,1 mL dozda ilk 4 hafta haftada
iki kez, sonraki 8 hafta haftada bir kez ve sonraki 9 ay boyunca
ayda bir kez olmak iizere toplam 25 enjeksiyonda uygulanmasi
onerilmistir."” Bir anti-CD20 monoklonal antikoru olan rituxi-
mab ise MTX enjeksiyon sayisini azaltmak i¢in kullanilabilecegi
gibi, MTX’a direngli intraokiiler lenfoma olgularinda da kullani-
labilir.” Intravitreal kemoterapi uygulamasinin glokom, katarakt,
korneal epitelyopati, makulopati, vitreus hemorajisi, optik atrofi
ve endoftalmi gibi komplikasyonlarinin olabilecegi unutulma-
malidir. Okiiler radyoterapide ise onerilen doz 30-50 Gy arasinda
degismekle birlikte ortalama 40 Gydir; radyoterapi sonrasi kuru
g0z, punktat epitelyopati, konjonktivit, neovaskiiler glokom, kata-
rakt, radyasyon retinopatisi, vitreus hemorajisi ve optik atrofi gibi
komplikasyonlar gelisebilir.

Prognoz

Etkili ve yogun tedavi uygulanmasina ragmen intraokiiler len-
fomalarda prognoz iyi degildir. Tan1 konduktan sonra ortalama
sagkalim cesitli caligmalarda 3 ila 5 yil olarak bildirilmistir.”*"**!
Primer vitreoretinal lenfoma hastalarinda en sik 6liim sebebi SSS
tutulumudur.” Ileri yas, performans durumunun kétii olmast, se-
rum laktat dehidrogenaz (LDH) ve BOS protein konsantrasyonu-
nun yiksek olusu, tani ve tedavide ge¢ kalinmasi, periventrikiiler
alan, bazal ganglion, beyin sap1 ve serebellum gibi derin SSS bol-
gelerinin tutulmus olmasi kétii prognostik faktorlerdir.

Tedavisiz kalan primer intraokiiler lenfoma olgularinda 20-36
ay icerisinde ekstraokiiler yayilm gerceklesir.””’ SSS tutulduktan
sonra tedavi uygulanmazsa sagkalim haftalarla 6l¢iiliir, ancak has-
talik fulminan seyredip giinler icerisinde dahi mortaliteye sebep
olabilir.

2. Losemiler

Losemiler myeloid veya lenfoid 6ncii hiicrelerden koken alir;
akut 16semiler maturasyonunu tamamlamamus blastlarin anormal
proliferasyonu sonucu olugurken, kronik I6semiler maturasyonu-
nu tamamlamis olgun hiicrelerin agir1 ¢ogalmasi sonucu olusur.
Akut myeloid 16semi (AML) eriskinlerde daha sik goriiliir, cocuk-
larda ise akut lenfositik 16semi (ALL) daha siktir. Losemiler kemik
iligi tutulumu yaparak tiim kan hiicrelerinin baskilanmasina se-
bep olabilir. Malign hiicrelerin direkt infiltrasyonu veya eslik eden
anemi, trombositopeni ve hiperviskozite sendromu gibi durumla-
rin bir sonucu olarak bu hastalarda okiiler tutulum goriilebilir.””

Ulkemizde yapilan bir calismada ALL tanist alan ¢ocukla-
rin %20,4tinde, AML tanis1 alan ¢ocuklarin ise %36,4’tinde tani
aninda okiiler tutulum oldugu bildirilmistir.”* Erigskin dénemde
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tani1 alan losemi hastalarinda oftalmik tutulumun ¢ocuklara gore
daha fazla oldugu bilinmektedir. Yeni tani alan 15 yas tistii losemi
hastalarinin %48,45’inde tan1 aninda oftalmolojik tutulum oldugu
gosterilmistir.””! En sik retinal hemorajiler olmakla birlikte, subh-
yaloid hemoraji, papilodem, retinal vaskiiler dilatasyon ve tortu-
osite, subkonjonktival hemoraji, preseptal seliilit, retinal vaskiiler
okliizyon ve vitreus hemorajisi 16semi hastalarinda goriilebilecek
okiiler bulgulardandir.”! Akut lésemilerde daha ¢ok anemi ve
trombositopeniye bagl okiiler bulgular goriiliirken, kronik l6se-
milerde hiperviskoziteye bagli bulgular 6n plandadir.

Losemi hastalarinda esas olarak arka segment tutulumu go-
ritliir. On segment tutulumu daha nadirdir ve ALL hastalarinda
AML hastalarina kiyasla daha fazla gériilmektedir. On segment
tutulumu olan hastalarda kii¢tik keratik presipitatlar, 6n kamarada
hiicre, punktat iris infiltrasyonlari, iriste kalinlasma, heterokromi,
hipopyon, hifema, 6n segment iskemisi ve goz i¢i basincinda artis
goriilebilir."***"! Bu olgularda tipik olarak arka sinegi gorillmez.
Hipopyon l6semi hastalarinda iyi tanimlanmis bir bulgudur, ge-
nellikle bilateral olmakla birlikte tek tarafli tutulum olan olgular
da bildirilmistir.””) Hipopyon olan olgularda genellikle sekonder
a¢1 kapanmasina bagh goz i¢i basing artis1 tabloya eslik eder.

Ozellikle KML hastalarinda malign 16semi hiicrelerinin reti-
na igerisinde anormal proliferasyonu sonucu retinal infiltrasyon
odaklar1 goriilebilir. Sistemik sikayeti bulunmayan olgularda ilk
basvuruda saptanan foveal subretinal infiltratlara tan1 koymak
nispeten zor olabilir. Losemi hastalarinda makula 6deminin ol-
dukga nadir goriilmesi ayiric1 tanida yardimcidir.” Retinal infilt-
ratlar subretinal alanda yerlesik olabildigi gibi koroidi tutarak kitle
goriiniimiine de sebep olabilir.

Koroid tutulumu olan olgularda koroid iskemisi ve buna bagli
retina pigment epiteli disfonksiyonu sonucu seréz retina dekolma-
n1 goriilebilir; bu dekolman kemoterapiyle hizla geriler. Losemiye
bagli olan serdz retina dekolmanlar1 nonspesifiktir, 6n ve arka
segmentte bagka bulgu olmaksizin okiiler tutulumun tek bulgusu
olabilir. FFAde hiperfloresan noktalar ve sizint1 goriilebilir, ser6z
retina dekolman: eglik ediyorsa ge¢ dénemde subretinal alanda
diffiiz floresein birikimi tipiktir. Seroz retina dekolmani olan has-
talarda tiveal efiizyon sendromu, santral seroz korioretinopati ve
Vogt-Koyanagi-Harada hastalig ile ayiric1 tan1 yapilmalidir. Bila-
teral ser6z retina dekolmani olan, 6n segment inflamasyonunun
eslik etmedigi, yliksek doz steroid tedavisine yanitsiz hastalarda
sistemik arastirma mutlaka yapilmalidir.

Losemi hastalarinda vitreus tutulumu genellikle hafiftir. Lose-
mi hiicreleri optik diskten direkt yayilimla veya vitreus hemorajisi
sonucunda vitreusa gegebilir; retinal lezyonlardan direkt yayilim
ise nadirdir.” Optik sinir tutulumu direkt malign infiltrasyonla
olabilecegi gibi, intrakranial basing artismna baglh papilodem de
goriilebilir.

Tedavi - Prognoz

Goz tutulumu olan 16semi hastalarinda tedavi altta yatan se-
bebe yoneliktir. Direkt l6semik infiltrasyona bagli olan bulgularda
sistemik kemoterapi ve okiiler radyoterapi uygulanirken; anemi,
trombositopeni veya hiperviskozite nedeniyle ortaya ¢ikan bulgu-
larda bunlara yonelik tedavi uygulanir.

Losemi goz bulgusu oldugu diistiniilen hastalarda tani i¢in
6n kamara tap veya vitrektomi uygulamas: sirasinda direkt yay1-
lima sebep olunabilecegi unutulmamal, girisim sirasinda dikkatli
olunmalidir. Tedavi yontemlerindeki tiim gelismelere ragmen 16-
semi hastalarinda goz tutulumu kotii prognoz gostergesidir.

3. Metastatik Tiimorler

Sistemik tiimorlerin goz igi yapilara metastazlari intraokiiler
malignensilerin en sik goriilen seklidir.”*) Genel olarak okiiler
metastaz saptanan hastalarda bagvuru aninda sistemik hastaligin
tanis1 mevcuttur. Ancak yapilan bir ¢alismada okiiler metastaz
saptanan hastalarin %34’tinde bagvuru aninda sistemik malignen-
si tanusinin bulunmadig gosterilmistir.””’ Arka segment 6zellik-
le koroid yerlesimli metastazlarin goriiniimii tipiktir; bu nedenle
tiveitle karismaz. Ancak sistemik karsinomlarin 6n segmente me-
tastaz yapmasi halinde {iveit maskeleyici sendrom goriilebilecegi
unutulmamalidir.

Kadinlarda meme kanseri, erkeklerde ise akciger kanseri en
ok okiiler metastaz yapan tiimérlerdir.*’ Renal, gastrointestinal
ve genitoiiriner tiimorler de goze sik metastaz yapan diger ma-
lignensilerdir. Bu karsinomlarin okiiler metastazi hematojen yol-
la gerceklesir ve en ¢ok iivea tutulumu goriiliir. Uveal metastazi
olan 520 gozde yapilan bir ¢alismada gozlerin %88’inde koroid,
%9’unda iris ve %2’sinde siliyer cisim tutulumu oldugu gosteril-
migtir.””

Koroid metastazlar: tipik olarak tek tarafli ya da bilateral, so-
liter ya da multiple, krem-sar1 renkte, retina dekolmanina sebep
olan subretinal kitleler seklinde goriiliir. Iris ve siliyer cisim me-
tastazlar1 daha nadir goriiliir, ancak koroid metastazlarina gore
bunlara tan1 koymak daha zordur. Iris metastazlari tek ya da mul-
tiple, sar1-pembe stromal nodiiller seklinde goriiliir.””) Bu nodiiller
kirilgandir ve akdz hiimére agilarak timor hiicrelerinin 6n kama-
raya yayilimina ve iiveit maskeleyici sendroma sebep olabilir. Has-
ta gozde kizariklik, agri, fotofobi ve gérme azalmasi sikayetleri ile
poliklinige bagvurabilecegi gibi tamamen asemptomatik de olabi-
lir. Muayenede siliyer enjeksiyon, 6n kamarada hiicre ve hipopyon
gibi tiveit bulgulari, korektopi, goz i¢i basincinda artis saptanabilir.
Siliyer cisim metastazlarini direkt olarak gérmek nispeten zordur;
bunlar soliter, sesil ya da kubbe sekilli sar1 kitleler seklinde go-
rilebilir, iridosiklite veya spontan hifemaya sebep olabilir. Daha
nadir olarak retinal infiltratlar ve damarlarda kiliflanma seklinde
retina metastazlari ve vitreus opasiteleri seklinde vitreus tutulumu
goriilebilir."”

Okiiler metastazlarda tani oftalmolojik inceleme ile konur.
Dikkatli bir biyomikroskopi ve fundus muayenesi yapilmalidir.
Metastatik lezyonlar okiiler USGde orta-yiiksek i¢ reflektivitede,
solid yapida goriilebilir. Tan1 koymakta zorlanilan olgularda 6n
kamara parasentezi, ince igne aspirasyonu, vitreus biyopsisi yar-
dimcidir. Diagnostik vitrektomi de bu olgularda tan: i¢in kulla-
nilabilecek bir yontemdir. Primer tiimér kaynaginin bilinmedigi
olgularda medikal onkolog ile isbirligi halinde sistemik arastirma
mutlaka yapilmalidir. Onkolog tarafindan yiiritilen sistemik
aragtirmaya ragmen primer tiimoriin kaynaginin bulunamadig:
hastalarin da olabilecegi unutulmamalidir.

Tedavi - Prognoz

Uvea metastazlarinin tedavisinde lokal rezeksiyon, sistemik
kemoterapi, eksternal radyoterapi, plak radyoterapi, fotodinamik
tedavi, transpupiller termoterapi ve primer tiimére yonelik hor-
mon tedavisi uygulanabilecek yontemlerdir. Bu tedaviler tek bagi-
na uygulanabilecegi gibi kombine olarak da verilebilir.

Sistemik karsinomlarin okiiler metastazlari ne yazik ki kot
prognoz gostergesidir.** Yapilan bir ¢caligmada iris metastaz1 olan
hastalarin %87’sinin ortalama 10 ayda (1-239 ay) yasamint yitirdi-
gi gosterilmistir.””"’
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4. Paraneoplastik Retinopatiler

Paraneoplastik retinopatiler nadir goriilen, tiimoériin kendi-
sinden, lokal yayilimindan veya uzak metastazlarindan bagimsiz,
kemoterapotik ajanlarin yan etkisi, firsat¢i enfeksiyonlar veya ma-
lignensinin sebep oldugu metabolik bozulmaya bagli olmaksizin
ortaya ¢ikan retinal fonksiyon bozuklugudur. Paraneoplastik reti-
nopati saptandig1 sirada primer hastalik tanis1 zaten konmus ola-
bilecegi gibi bu bulgularin sistemik hastaligin ilk belirtisi olarak
ortaya cikabilecegi de unutulmamalidir. Bu hastalarda koriokapil-
laris normaldir, retina pigment epiteli kismen korunmustur, ancak
kon ve rod fotoreseptdr dejenerasyonu séz konusudur.

Hastalar her iki gézde gorme kayb, ugusanlar, 1giklarda dagil-
ma, gece gormekte zorlanma, skotomlar, 1518a duyarlilik ve gozde
kamagma gibi sikayetlerle poliklinige basvurur. Kon hiicrelerin-
de hasar varsa 1giklarda dagilma, 1518a duyarlilik, renk gérmede
bozulma, gérme keskinliginde azalma gibi sikayetler goriiliirken;
rod hasarinda gece gormekte zorlanma ve skotom sikayetleri 6n
plandadir.”"!

Oftalmolojik muayenede genellikle bilateral ancak asimetrik
tutulum gosterebilen, retinal arteriollerde incelme, optik diskte
solukluk, retina pigment epitelinde beneklenme, vitreusta ve 6n
kamarada hiicre goriilebilmekle birlikte tamamen normal bir fun-
dus gorintiisii de olabilir. Bu hastalarda muayene bulgular: hasta-
nin sikayetleri ile genellikle uyumsuzdur.

FAFda yamali otofloresans goriilebilir. FFA tanida pek yar-
dimcr degildir, bu hastalarda retinal dolasimda gecikme saptana-
bilen en sik bulgudur. Bunun yanu sira hiperfloresan pencere de-
fektleri, retinal beneklere ait goriintiiler ve hipofloresan noktalar
goriilebilir. OCT'de eslik eden kistoid makula 6demi saptanabilir.

Elektrofizyolojik incelemeler tanida daha yardimcidir. Elekt-
roretinografide fotopik ve skotopik yanitlarda belirgin azalma,
gorsel uyarilmis potansiyellerde (VEP) amplitiidde azalma goriil-
mektedir.

Paraneoplastik retinopatiler karsinoma bagli retinopati (CAR)
ve melanoma bagli retinopati (MAR) olarak iki baslikta incelen-
mektedir. CAR en sik akciger kiigiik hiicreli karsinomu ve jine-
kolojik kanserler sonrast karsimiza ¢ikarken MAR en stk malign
melanom hastalarinda ortaya ¢ikmaktadir. CAR ortalama 65 yas
civarinda ve kadinlarda daha sik goriiliirken, MAR 50 yas civarin-
da ve erkeklerde daha sik goriilmektedir.”’

Recoverin, alfa-enolaz, alfa-transdusin, arrestin, tubby-like
protein-1 (TULP-1), interfotoreseptdr retinoid-baglayici protein
(IRBP), fosfodiesteraz-6, NR2E3 (Nuclear Receptor Subfamily
2 Group E Member 3), karbonik anhidraz-2, 1s1 sok protein-70
(HSP-70) gibi cesitli retinal antijenlere kars1 otoantikor gelisimi
CAR patogenezinde aragtirilmaktadir.”’ MAR patogenezinde ise
retinal ON bipolar hiicrelerinde eksprese edilen TRPM1%e (Tran-
sient Receptor Potential Cation Channel, Subfamily M, Member
1) kars1 gelisen otoantikorlar sorumlu tutulmaktadir. >

Tedavi - Prognoz

Primer hastaligin tedavisine ilaveten paraneoplastik retino-
pati olgularinda sistemik steroidler, plazmaferez veya intravenoz
immunglobulin tedavisi uygulanabilir. Sistemik yan etki riskini
azaltmak igin lokal steroid enjeksiyonu denenebilir.

Tiim tedavilere ragmen bu hastalardaki gorsel fonksiyon kaybi
engellenememektedir.

Bilateral Diffiiz Uveal Melanositik Proliferasyon
(BDUMP)

Oldukga nadir goriilen, koroidde daha fazla olmak iizere iiveal
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dokulardaki benign melanositlerin diffiiz proliferasyonu ile giden

bir paraneoplastik retinopati tablosudur. Akciger, over, uterus,
serviks, kolon, safra kesesi, bobrek ve pankreas kanserlerinde go-
rilebilir. Kadinlarda daha sik goriiliir, en sik tirogenital malignen-
silere eglik eder. Erkeklerde ise daha ¢ok akciger kanserlerine bagli
olarak ortaya ¢ikar. Yayinlanan bir derlemede bagvuru aninda has-
talarin sadece %44’iniin primer malignensi tanisini almis olgular
oldugu bildirilmistir."”’

o Bilateral ancak asimetrik olabilen, arka segmentte retina pig-
ment epiteli seviyesinde multiple, yuvarlak veya oval, kirmizi,
yama seklinde lezyonlar,

o FFAde bu yamalara uyan alanlarda erken hiperfloresans,

o Multiple, eleve, pigmente ve nonpigmente iiveal melanositik
tiimorler ve/veya diftiiz {iveal kalinlagma,

o Eksudatif retina dekolmani,

o Hizli bir gekilde katarakt olusumu bu hastalarda tipiktir.

FAFda yamali goriiniim, FFAde pencere defektleri, ICGAde
pigmente lezyonlara uyan alanlarda hipofloresans, EDI-OCT"de
diffiiz koroidal kalinlagma, elektrofizyolojide skotopik yanitlarda
azalma veya tamamen kayip goriilebilir.

Tedavi - Prognoz

BDUMP hastalarinda ilk yapilmasi gereken primer malig-
nensinin tedavisidir. Plazmaferez ve plazma degisimi, lokal ve
sistemik steroid tedavisi, okiiler radyoterapi ve brakiterapi uygu-
lanabilir. Serdz retina dekolmani tedavisinde vitrektomi ve silikon
yag1 enjeksiyonu, intravitreal anti-VEGF enjeksiyonlari, sistemik
karbonik anhidraz inhibitorleri, intraokiiler MTX ve intravenoz
immunglobulin denenebilecek diger tedavi sekilleridir.

BDUMP gelisiminin primer malignensinin prognozuna etkisi
net bir gekilde ortaya konamamugtir.”’!

5. Retinoblastom

Retinoblastom ¢ocuklarda en sik goriilen primer malign int-
raokiiler tiimordiir. Kalitsal olanlar yagamin ilk ayinda, sporadik
olanlar ise siklikla yasamin ilk 2 yilinda tani alir; olgularin %95
tan1 kondugunda 5 yas altindadir.”* Retinoblastom ilk bagta int-
raretinal olarak baslar, ardindan vitreusa dogru endofitik veya
subretinal alana dogru ekzofitik olarak biiyiir. Daha ileri yasta tani
alan retinoblastom hastalari ise atipik prezentasyon gosterir.

Diffiiz infiltratif retinoblastom olgularin sadece %2’sini olus-
turan, daha biyiik ¢ocuklarda ortaya ¢ikan, bariz bir kitle gorii-
niimi olmayip kalsifiye olmayan diffiiz gri-beyaz bir infiltrasyon
seklinde tiim retinayu tutan bir retinoblastom formudur. Olgularin
85-92’sinde tek tarafli tutulum saptanmakla birlikte bilateral tutu-
lum da goriilebilir.”' Diffiiz anterior retinoblastom ise daha yeni
tanimlanmug bir patern olup anteriora yerlesik diftiiz infiltratif re-
tinoblastomu ifade eder.

Diffiiz anterior retinoblastomda 6n kamarada neoplastik hiic-
re birikimine bagli pseudohipopyon, iris infiltrasyonuna bagl iris
nodilleri veya heterokromi, iris neovaskiilarizasyonu, hifema ve
trabekiiler ag tutulumuna bagl goz ici basing artig1 goriilebilir."*
Gorme keskinligi hastaligin yayginligina gére korunmus veya cid-
di diizeyde azalmus olabilir. Koroid ve optik sinir tutulumu tabloya
eslik edebilir. Vitreusa neoplastik hiicre yayilimi tiveit maskeleyici
sendrom goriiniimiine sebep olabilir. Uveit tablosu ile gelen 6zel-
likle 5 yas iistii bir ¢ocuk hastada gozde kizariklik, agr1 ve sinesi
olmamasi neoplastik bir siire¢ olabilecegini akla getirmelidir. Bu
durumda arka segmentte bariz bir timoér goriiniimiiniin olmama-
s1 ayirici taniyi zorlastirabilir.
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OCTde retinal kalinlik artisi ve eslik eden subretinal sivi
gortintiilenebilecegi gibi, ganglion hiicre tabakasinda homojen
hiperreflektif bir kalinlasma gseklinde retinal infiltratif lezyonun
kendisi de gosterilebilir. Okiiler USGde retinal kalinlik artis1 gos-
terilebilir, ancak retinoblastomda beklenen kalsifikasyonun olma-
masi taninin konmasini geciktirebilir. FFA ve ICGAde nonspesifik
bulgular saptanabilir. Vitrektomi gibi invaziv islemler goz dis1 ya-
yilima sebep olabileceginden kontrendikedir. Sistemik aragtirma-
da MR goriintiileme, lomber ponksiyon, kemik iligi biyopsisi gibi
islemler uygulanabilir.

Tedavi - Prognoz

Sistemik kemoterapi, radyoterapi, transpupiller termoterapi,
intraarteryel kemoterapi, plak radyoterapi ve intravitreal kemo-
terapi uygulamasi denenebilir, ancak hastaligin diffiiz infiltratif
tutulumu nedeniyle sonunda entikleasyon yapmak gerekebilir.
Intravitreal melfalan tiimérde gerileme elde edilene dek haftada
bir kez uygulanabilir, islem sirasinda goz dis1 yayilima sebep ol-
mamak i¢in dikkatli olunmalidir.”*

Diffiiz infiltratif retinoblastom, ozellikle eglik eden vitreus to-
humlar1 varliginda kétii prognoza sahiptir.

6. Juvenil Ksantogranulom

Juvenil ksantogranulom g¢ocuklarda kiigiik, kirmizi-sar1 no-
diiler cilt lezyonlar: seklinde ortaya ¢ikan, nadir goriilen, benign
karakterde bir Langerhans hiicreli olmayan histiositoz formudur.
Santral sinir sistemi, karaciger, dalak, akciger ve goz gibi cilt dist
organ tutulumlarina da sebep olabilir.”” Géz tutulumu olan olgu-
larda konjonktiva, sklera, kornea, iris, siliyer cisim, koroid ve op-
tik sinir tutulumu goriilebilir. Iriste maskeleyici sendrom gériinii-
miine sebep olabilen soliter veya diffiiz sar1 nodiiller saptanabilir.
Hastalarda heterokromi, hifema ve iridokorneal a¢1 tutulumuna
bagl goz ici basing artig1 goriilebilir.**/

Tedavi - Prognoz

Sadece cilt tutulumu olan hastalarda hastalik tedavi gerektir-
meden kendini sinirlar.”” Sistemik tutulumu olan olgularda cid-
di komplikasyonlar goriilebilecegi i¢in tedavi uygulamak gerekir.
Goz tutulumu olan hastalarda ise tedavide yaygin kabul gormiis
bir yaklagim olmamakla birlikte topikal veya sistemik kortikoste-
roidler, immunsupresif ilaglar, radyoterapi ve gerekli goriilen ol-
gularda cerrahi tedavi uygulanabilir.*’

Non-Neoplastik Maskeleyici Sendromlar

Uveit tanisi ile polikliniklerde takip edilmekte olan hastalarin
bir kisminda non-neoplastik maskeleyici sendrom saptanmakta-
dir. Bunlar neoplastik maskeleyici sendromlar gibi mortaliteye se-
bep olmasa da artmis morbidite ve azalmig hayat kalitesine sebep
olmalar1 nedeniyle taninmalar1 6nem tagimaktadir.

Intraokiiler yabanci cisimler, retinitis pigmentosa, okiiler iske-
mik sendrom, periferik retinal dejenerasyonlar, retina dekolmani,
pigment dispersiyonu, amiloidoz, sarkoidoz, bazi agilar ve ilaglar
non-neoplastik maskeleyici sendromlara sebep olabilir."**’

Intraokiiler yabanci cisimler:

Daha 6nce tani almamus bir intraokiiler yabanci cisim kronik,
tekrarlayici, 6n veya arka iiveit seklinde bulgu verebilir. Maske-
leyici sendrom yabanci cismin iiveaya mekanik, kimyasal, toksik
veya inflamatuar etki etmesi sonucu olusur."”” Tek tarafly, tedaviye
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direngli veya tekrarlayan, granulom varlig1 gibi atipik bulgularin
eslik ettigi tiveit olgularinda, 6zellikle riskli meslek gruplarinda ise
gegmis bir okiiler travma hikayesi sorgulanmali, gozde bir giris
yeri aranmalidir. Bu hastalarda okiiler USG, direkt grafi, bilgisa-
yarli tomografi, 6n segment OCT ve ultrasonik biyomikroskopi
tanida yardimcidir.

Retinitis pigmentosa:

On kamara ve vitreusta hiicre, keratik presipitatlar ve kistoid
makula 6demi goriilebilmesi nedeniyle retinitis pigmentosa mas-
keleyici sendroma sebep olabilir.”” Ancak hastanin gece gérmek-
te zorlanma sikayeti olmasi, aile dykiisti varligy, bilateral tutulum,
optik diskteki karakteristik soluklugun, arteriollerde daralma ve
kemik spikiillerinin goriilmesi ayirici tanida yardimeidir.

Okiiler iskemik sendrom:

Karotis arter tikanikligina bagli ortaya ¢ikar. Korneal 6dem,
6n kamarada hiicre ve flare, rubeosis iridis, 6n kamara a¢isinda
neovaskiilarizasyona sebep olabilir. Vitreus genellikle etkilenme-
mistir. Retinal venlerde tortuosite artisi, arteriollerde daralma,
optik diskte 6dem, arka kutup ve periferde nokta hemorajiler, re-
tinal neovaskiilarizasyon goriilebilir. Karotis doppler USG tanida
yardimcidir.

Kronik periferal regmatojen retina dekolmanai:

On kamarada hiicre, flare ve vitreusta hiicreye sebep olarak
maskeleyici sendrom goriiniimii verebilir.”* Dilate olarak yapilan
fundus muayenesinde periferde yirtik ve dejenerasyonlarin, sub-
retinal siv1 ve subretinal fibrozisin goriilmesi maskeleyici send-
romlardan ayrimini saglar.

Pigment dispersiyon sendromu:

Iris ve siliyer cisimden koken alan pigment graniillerinin 6n
kamarada bulunmasidir. Bu pigmentler 6n kamarada hiicre olarak
degerlendirilerek maskeleyici sendroma sebep olabilir."*' Gozde
kizariklik ve arka sinesinin tabloya eslik etmemesi, kornea endote-
si ¢izgisi, iris midperiferinde transilluminasyon defekti ve lens 6n
kapstiliinde iris pigmentlerinin gériilmesi ayirict tanida yardim-
adir.

Diger sebepler:

Antikolinesterazlar, hidralazin, nitrojen mustard, rifabutin,
prokainamid, didanozin, topikal prostaglandin analoglar1 ve bazi
asilar da tiveit maskeleyici sendromlarina sebep olabilir.**’
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Polikliniklerde takip edilen tiim Gveit hastalar: ierisinde ne-
oplastik maskeleyici sendromlar oldukga kii¢iik bir grubu olustur-
sa da tanida ve tedavide gecikme sonucu yasamu tehdit edici po-
tansiyelleri nedeniyle dikkatle ele alinmasi gereken bir konudur.
Non-neoplastik maskeleyici sendromlar, neoplastik olanlar gibi
hayati tehdit etmese de ciddi morbiditeye sebep olmalar1 nede-
niyle 6nemlidir.

Akut veya kronik tveit diisiiniilen, steroid tedavisine yanit
almamayan veya gegici bir yanit alinsa dahi tekrarlayan, baslan-
gic gorme keskinligi diisiik, 50 yas tistii hastalarda neoplastik
maskeleyici sendromlar aragtirilmalidir. Neoplastik maskeleyici
sendrom diisiiniilen olgularin tan1 ve tedavisinde Oftalmoloji ve
Onbkoloji klinikleri tam bir isbirligi icerisinde ¢aligmalidur.
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