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Lokokorisi olan Olgularda Retinoblastom Ayirici Tanisi

Differential Diagnosis of Retinoblastoma in Patients with Leukocoria
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Retinoblastomu taklit eden lezyonlar pseudoretinob-
lastom olarak tanimlanabilir. Bu derlemede, Lokokori,
gorme bozuklugu ve sasilik gibi ortak bulgularla reti-
noblastom ile karisabilen hastaliklarda klinik ve go-
rintiileme ozellikleri ile ayirict tanida dikkat edilecek

hususlari irdelemek amaglanmustir.

Anahtar Kelimeler: Retinoblastom, 16kokori, ayirict
tani, klinik 6zellikler.

o

Retinoblastomu Taklit Eden Lezyonlar

Retinada olusan skar, inflamasyon ve eksudasyon gibi her
tiirlii patoloji 16kokori (pupil alaninda beyaz refle goriilmesi)
ile sonuglanabilir. Okiiler onkoloji kliniklerine retinoblastom
stiphesi ile gonderilen olgularin yaklasik %35’inde lezyonun
retinoblastomu taklit eden bir lezyon oldugu ortaya konmustur.!
Bu olgulardan retinoblastom ile karigabilen 16kokori nedenleri
siklik sirasia gore Coats hastaligi, primer fetal damarlanma
(primer persistan hiperplastik vitreus), vitreus hemorajisi ve
Toksokariazis olarak dikkat ¢ekmektedir.”* Bununla birlikte bir
yas altindaki olgular ele alindiginda retinoblastomu en sik taklit
eden neden olarak primer fetal damarlanma 6ne ¢ikmaktadir.”
Bunlar yaninda prematiir retinopatisi, eksudatif vitreoretino-
pati, retinal displazi, endoftalmi, konjenital kararakt, toksop-
lazmozis, retinal kolobomlar, koryoretinitler, koroid osteomu,
miyelinli sinir lifleri, travmatik skar ve tiveit/vitritis 16kokoriye

neden olarak retinoblastom ile karisabilir.”

Abstract

Lesions mimicing retinoblastoma are defined as
pseudoretinoblastoma. In this review we tried to evaluate
clinical characterisitics and differential diagnosis in
patients presenting with symptoms such as leukocoria,
visual deterioration and  strabismus, mimicing
retinoblastoma. We tried to emphasize the clinical
findings and differential diagnosis in these cases.

Keywords: Retinoblastoma, leukocoria, differntial
diagnosis, clinical characteristics.

o

Psodoretinoblastom

Klinik olarak retinoblastom ile karigan klinik antitelerin tiimii
terminolojik olarak bazi kaynaklarda ‘psddoretinoblastom’ ola-
rak adlandirilmaktadir. Retinoblastom olarak refere edilen 2781
olguluk genis bir serinin %22’si psddoretinoblastom olarak de-
gerlendirilmistir.’ Literatiirde farkh etyolojiler ile psodoretinob-
lastom altinda siniflanan ve retinoblastom ile karigan nedenlerle
eniikliye edilmis gozler gesitli yayinlarda bildirilmistir ancak bu
oran, klinik degerlendirme ve goriintiilemenin gelismesiyle bir-
likte son yillarda 6nemli 6lgiide iyilesmistir. Chuah ve ark® 28
eniikleasyonlu gézden tigiinde (%11) psddoretinoblastom tanim-
larken; 2010°da Huang ve ark® %5°lik bir oran bildirmistir.

Coats Hastahg

Coats hastaligi, 1900’lerden bu yana iyi bilinen ve genis
bir klinik spektruma sahip olmasi nedeniyle diger eksudatif

retinopatiler ve retinoblastomla karisabilen bir kondiisyondur.
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Coats hastalig1, intraretinal ve/veya subretinal eksudasyonun
eslik ettigi idiyopatik retinal telenjiektazi ile karakterize bir
hastaliktir.’

Lokokorisi olan olgularda retinoblastom ayiric tanisinda
Coats hastaligi siklikla akla gelmektedir. Coats hastaligi tanisi
alan olgularin yaklasik yarisinda retinoblastom veya farkl: bir

vaskiilopati tanistyla degerlendirilmektedir.

Proteinli siv1 sizintilar1 ve kolesterol birikintileri nedeniy-
le, Coats hastalig: retina iizerinde hiperekoik kitle veya yu-
musak doku gdlgesi olarak ultrasonda retinoblastomay taklit
edebilir. Ayrica, Coats hastaliginda ultrasonografik olarak kal-
sifik refleler de goriilebilir.’*” Coats hastaligi genellikle dort
yas iistli cocuklar etkilerken, retinoblastom genelde {i¢ yastan

kii¢iik ¢ocuklart etkiler.”’

Retinal damarlardan anormal sizinti, Coats hastaliginin
karakteristik bir 6zelligidir ve eksiidatif retinal dekolmanla-
rina yol acabilir. Fundus muayenesinde Coats hastaligi daha
sarimsi bir refle verir ve retinal arter ve venin genislemis oldu-
gu goriiliir. Histopatolojik olarak, Coats hastalig1 eosinofilik
proteinli materyallerin eksiide oldugu ve kolesterol birikinti-
lerinin bulundugu sekilde gozlenir.” Mikroskopik olarak ko-
lesterol yiiklii histiyositler ve lipit igeren polikaryositler gorii-
lebilir, uzun siiren lezyonlarda fibréz doku proliferasyonu ve
dokuda kalsifiye odaklar goriilebilir. Anormal telanjiyektatik

damarlar Coats hastalig1 i¢in karakteristiktir.**”’

Lokokorisi olan ve baglangigta retinoblastom diisiintilen 254
olgunun 10’unda (%#4) aslinda Coats hastalig1 oldugu saptanmis-
tir.** Nihai olarak Coats hastalig1 tanisi alan 62 olgunun analizin-
de, bu olgularin %58’1 hatal1 olarak Rb, %21°1 hatal1 olarak RD,

%21’inde ilk tan1 olarak Coats hastalig1 tanisi konabilmistir.’

Coats Hastaligi, cogunlukla tek tarafli (%95), retinal te-
lenjektaziler, hemorajiler ve ekstravaze olan siviya baglh eksu-
datif retina dekolmani ile karakterize, ve tipik olarak 3-5 yas
arasi ve daha ziyade erkek ¢ocuklarda izlenen bir klinik tablo-
dur. Klinik olarak muayenede pupil alaninda beyazdan ziyade
tipik bir sar1 refle s6z konusudur (Sekil 1). Retina dekolmani
periferden santrale ilerleyebilir, hastaligin ilerleyen evrelerin-

de rubeozis iridis ve neovaskiiler glokom (NVG) geligebilir.*

Sekil 1: Coats hastaliginda tipik sari refle veren l6kokori ve telenjiek-

tazik eksudasyon.

Fundus fluoresein anjiyografi ile vendz fazda retinal telen-
jiektaziler saptanabilir. Kapiller sizinti, retinal sizint1 alanla-
rinda erken hipofloresans ve ge¢ dénemde boyanma ve anor-

nak vaskiiler yapilardan sizint1 ve makiila 6demi goriilebilir.*”

Lezyon kalsiyum igermez ancak kolesterol kristalleri ige-
rir, USG’de noktasal ekojenite gosterebilir. 10 yas sonrasi
kronik olgularda ise kalsifikasyon izlenebilir. Coats olgula-
rinda orbital MR - T1 (kontrastli) kesitlerde retinal lezyon ve
retina yapraklarinda belirgin kontrast tutulumu géziikiirken,
subretinal s1vi kontrast tutmaz (Sekil 3). Retinoblastomda ise
genelde subretinal sivida tiimér bulunmasi nedeniyle kontrast

tutulumu gozlenir.*”

Sekil 3: Coats hastaligi T1 MRG (kontrastly) kesitlerde retinal lezyon
ve retina yapraklarinda belirgin kontrast tutulumu goziikiirken, sub-

retinal st kontrast tutmaz.

Persistan Fetal Damarlanma
Primer Persistan Hiperplastik Vitreus)

Embriyojenik primer vitreusun gelisimsel bir bozuklugu-
dur. Dogum sonrasi, tek gézde ve genelde mikroftalmi ile be-
raber gdziikiir. Anterior ve posterior olarak ki klinik prezen-
tasyonu vardir. Anterior formunda hyaloid arter bakiyesi ve
onde lens arkasi fibrovaskiiler proliferasyon goriiliirken, pos-
terior formunda arka vitreus ve retinada fibrovaskiiler bantlar
ve persistan vitreusa bagli komplikasyonlar izlenir.'"'" Bilate-
ral oldugunda Waarburg sendromu ile iligkinin arastirilmasi
gerekir, Norrie retinal displazisinin bir komponenti olarak da
goriilebilir.'” Komplike oldugunda katarakt, tekrarlayan goz
ici hemorajiler, retina dekolmani ve proliferatif vitreoretino-
pati (PVR) gozlenebilir.'""!

Retinoblastom siiphesi ile klinige basvuran hastalarin
yaklagik %20’sinin aslinda persistan fetal damarlanma (PFD)
oldugu gosterilmistir. PFD’nin klasik klinik bulgular1 16koko-
ri, katarakt, uzamis hipertrofik siliyer cisim, dar 6n kamara,

retrolental membran ve mikroftalmidir.'*"”
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Ayiricr tanida oftalmik ultrasonografi ile gz on arka
uzunlugunun kii¢iik olmasi, fibrovaskiiler bantlar tipik bul-
gular1 olusturur. Orbital kontrastli BT tetkikinde tipik kal-
sifikasyon gorinimii izlenmez.'”'" Orbital MR goriintiile-
rinde, T1 agirlikli kesitlerde lezyon hipointens goriiliirken,
vitreusun hiperplastik olmasi nedeniyle parlak goriinimi
tipiktir (Sekil 2).

\

Sekil 2: PHPV ye bagli I6kokori olan bir olgumuzda gézde mikroftal-

mi ve T1 agirlikl goriintiilerde hipointens vitreus anteriora toplan-

mug retinal dekolman goriintiisii izleniyor.

£

Vitreus I¢ci Kanama:

Vitreus i¢i kanama, gozlin arka segmentinde kanama
olmas1 veya vitreus ¢evresine kanin sizmasi ile olusabilir.
Diyabet, hipertansiyon, travma gibi bir¢ok durum vitreus
i¢i kanama olusmasina neden olabilir. Vitreus bosluguna
sizan kan, hiyaloid membran altinda birikebilecegi gibi,
vitreus i¢inde siirekli gozlenebilir ve zamanla goz ici reti-
na gibi hassas yapilarda dejenerasyona neden olabilir. Akut
donemde Vitreus i¢inde hapsolan kanama nedeni ile vit-
reusta eritrosit hayalet hiicresi veya diger kan parcalanma
iirlinleri mevcut olabilir. Sonrasinda makrofajlar, kan hiic-
relerini fagosite ederek kronik vitreus i¢i hiicre birikintile-

rine neden olabilir.*'*

Okiiler Toksokariazis

Okiiler toksokariazis 16kokori ve sasilik gibi bulgular ver-
mesi nedeniyle retinoblastomla karisabilir. Toxocara grubu
parazitlerden koken alan bir graniilpmatdz iivet olusturur. Pe-
riferal granuom, arka kutup graniilomu, kronik endoftalmi ve
bunlarin kombinasyonu seklinde goriilebilir. '*'° Toxocara ca-
nis larvalarinin (sporokist), cocuklar tarafindan genelde kopek
diskilar1 bulagsmis topraktan oral yolla alinmasiyla hastalik
bulasir. Insidans: cografik bolgeye gore degisebilir. Ortadogu
ve tropikal kusakta daha sik goziikdir.'®

Daha ¢ok 6-10 yas arast ¢ocuklarda goriiliir. Kanda eo-

zinofilik graniilamatdz saptanabilir. ELISA testi ile tant ko-

nabilmektedir.R Parazitin alinmasi sonras1 Toxocara retinaya
affinite gostererek fibrovaskiiler traksiyonel bant formasyonu-
na neden olabilir (Sekil 4). Retinada graniilomlar, posterior

iiveit bulgulari, katarakt, makiila 6demi ve gérme bulaniklig:

olusabilir.'*'¢

Sekil 4: Siliyer cisim yerlesimli medulloepitelyom: 4A: Siliyer cisim
bélgesinde kistik komponenti olan beyaz refle veren kitle. 4B: Ultra-
sonda solid komponenti i¢ reflektiviteye sahip kalsifik kitle.

Konjenital Toksoplazmozis

Konjenital toksoplazmozis de retinoblastomu taklit edebi-
lir. Bu lezyonlar genellikle makulada yer alir ve siklikla bila-
teral olarak gézlenir, lezyonun orta kisminin beyaz gériiniimii
ve bebeklerde ve kiigiik cocuklarda saptanmasi nedeniyle re-
tinoblastom ile karigtirilabilir. Kenarlar1 boyunca siyah RPE
pigmentinin belirgin kiimelenmesi ayirici tanida en 6nemli

yardimerdir.*

Koryoretininit ve Endoftalmiler

Endojen veya ekzojen mikrobial, paraziter veya mantar
endoftalmileri de 16kokori yapabilir.'”” Bunun yaninda ro-
matoid veya mikrobik hastaliklarda da koryoretinit sekeli
gelisebilir. Bu olgularda detayli 6n segment ve fundus mu-
ayenesi ile olas1 bir uveit varlig1 ortaya konabilir. Serolo-
jik-hematolojik yontemlerle (ELISA testleri vb.) hastalik

etkeni ortaya konabilir.'”'®

Fungal endoftalmi, klinik olarak genellikle yavas seyirli
olup, karakteristik bir bulgu olarak birden fazla vitreus mik-
roapsesi goriilmesi ayirici tanida yardimer olabilr. Vitreus or-
neklerinde Giemsa boyasi ile yapilacak histopatolojik incele-

me, fungal hifleri agiga ¢ikarabilir.'”'*

Kronik iiveit olgularinda biiyiik miktarda birikmis kalsi-
yum, hiperplazik fibréz doku ve retina pigment epitel diizen-
sizlikleri goriilebilir. Histopatolojik olarak, PAS boyamasinda
hiyalin dall1 hifler veya maya hiicreleri, kesin bir teshis koy-

mak i¢in onemlidir."*
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Medulloepitelyom

Siliyer cisim pigmentsiz epitel kdkenli bir embriyonal
kokenli timoridiir. Cocukluk ¢aginin en sik goriilen siliyer
cisim tiimoriidiir. Histolojik olarak iki tipi vardir: Teratoid
ve non-teratoid. Lezyon benign veya malign yapida olabilir.
Lezyon lokasyonuna uyan bolgede lens kolobomu eslik ede-
bilir."”*’ Kistik gevrek dokulu bir timérdiir. Bolgesel siklitik
membran ve ikincil glokom eslik edebilir. Vitreus hemoraji-
si-Retina dekolmani, glokom eslik edebillir. PHPV klinigine
benzer klinik gésterebilir. Oftalmik muayenede 16kokori, gor-
me azlig1 ve agr gibi sikayetler saptanabilir ve siklikla tek

taraflidir. Erken evrede tan1 koymak giic olabilir. *

Tanida, ultrasonografik olarak cocukluk ¢aginda ortaya
¢ikan, tek tarafli, siliyer cisim yerlesimli, kistik komponenti
olan yiiksek i¢ reflektiviteye sahip goriintii dikkat ¢ekicidir."”
Kemoterapiye yanit vermeyecegi icin retinoblastom ile karig-
tirlldiginda lezyon biiylime gosterebilir. Periferik yerlesimli
oldugu i¢in plak radyoterapi denenebilir.”’ Tarafimizdan takip
edilen bir olguda da medulloepitelyomlu bir olguda belirgin
regresyon ve bilylimenin durdugunu gézlemledik. Ancak, bu
olgularda takipte biiyiime gosteren lezyonlar varsa eniikleas-

yon endikasyonu dogmaktadir.

Astrositik Hamartomlar

Benign glial hiicrelerden olusan bir retinal timdrdiir. Do-
gumdan sonraki herhangi bir donemde saptanabilir ve 16ko-
koriye neden olarak retinoblastom ile karisabilir. Cogu hasta
asemptomatiktir, tiiberosklerozun en iyi bilinen okiiler be-
lirtileridir ancak idiyopatik veya ndrofibromatozis ile iliskili
olabilirler ancak izole retinal hamartom seklinde de goziike-
bilir.”'** Retinal astrositomlar, ilerleme potansiyeli az olan
nispeten sessiz lezyonlar olarak kabul edilir, ancak nadir du-
rumlarda hizli biiyiime, ekstidatif retina dekolmanlar1 ve neo-
vaskiiler glokom gibi agresif davranislar sergileyebilir, retina
alt1 fibrovaskiiler proliferasyon yapabilir. Bu olgularda aile hi-

kayesi ve santral sinir sistem tiimorleri de arastirilmalidir.”” >

Konjenital Retina Distrofisi

Konjenital retina displazisi, geligen retinanin tamamen ay-
rildig1 ve gelisen lensin arkasinda toplandigi, retinanin anor-
mal gelismesidir. Bu durum, yeni dogmus bir bebekte fundu-
sun goriintiisiinii engelleyen yogun beyaz retrolentikiiler bir

kitle olarak goriiniir; genellikle tek taraflidir ancak bilateral

de olabilir. Kitlenin gdzde lensin arkasindaki yerlesimi ve tii-
mor i¢i kalsifikasyonun olmamasi ayirici taniya yardimei olur.
Klinik olarak siklikla mikroftalmi ile beraberdir. Trizomi 13

mutasyonuyla birlikte seyredebilir.*'’

Lésemik Infiltrasyon

Pediatrik yas doneminde 16semik infiltratlar da 16kokori
yaparak retinoblastom ile karigabilir. Bazen sistemik hastalik
bulgular1 olmaksizin retinal hemoraji ve infiltratlar hastaligin
ilk bulgusu olabilir. Losemik hemorajiler retinanin her sevi-
yesinde, preretinal alanda ve vitreus hemorajisi seklinde gé-
rilebilir. Genellikle yama tarzinda veya Roth lekesi tarzinda

lezyonlardur."

Sonug¢

Pediatrik olgularda goz i¢i bir tlimdral kitlenin retinoblas-
tom ile ayirici tanist kritik dnemdedir. Tanida gecikme veya
hatal1 tan1 tedavinin etkinligini azaltir ve olumsuzluklarin ya-
sanmasini artirabilir. Pediatrik 16kokori ile seyreden olgularda
inflamatuar, enfeksiydz, paraziter lezyonlar, Konjenital, gene-
tik anomaliler, hamartomatdz lezyonlar, benign veya malign

diger tiimorler ile ayirim gerekir

Ayiricr tanida multidisipliner isbirligi (Okiiler Onkoloji,
Pediatrik Onkoloji, Radyasyon Onkolojisi, Radyoloji, Pa-
toloji) dogru tanida ve dogru tedavi yaklagimlar1 yoniinden

6nemlidir.
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