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Differential Diagnosis of Retinoblastoma in Patients with Leukocoria

Retinoblastomu Taklit Eden Lezyonlar

Retinada oluşan skar, inflamasyon ve eksudasyon gibi her 

türlü patoloji lökokori (pupil alanında beyaz refle görülmesi) 

ile sonuçlanabilir. Oküler onkoloji kliniklerine retinoblastom 

şüphesi ile gönderilen olguların yaklaşık %35’inde lezyonun 

retinoblastomu taklit eden bir lezyon olduğu ortaya konmuştur.1 

Bu olgulardan retinoblastom ile karışabilen lökokori nedenleri 

sıklık sırasına göre Coats hastalığı, primer fetal damarlanma 

(primer persistan hiperplastik vitreus), vitreus hemorajisi ve 

Toksokariazis olarak dikkat çekmektedir.2-3 Bununla birlikte bir 

yaş altındaki olgular ele alındığında retinoblastomu en sık taklit 

eden neden olarak primer fetal damarlanma öne çıkmaktadır.4 

Bunlar yanında prematür retinopatisi, eksudatif vitreoretino-

pati, retinal displazi, endoftalmi, konjenital kararakt, toksop-

lazmozis, retinal kolobomlar, koryoretinitler, koroid osteomu, 

miyelinli sinir lifleri, travmatik skar ve üveit/vitritis lökokoriye 

neden olarak retinoblastom ile karışabilir.2

Psödoretinoblastom 

Klinik olarak retinoblastom ile karışan klinik antitelerin tümü 
terminolojik olarak bazı kaynaklarda ‘psödoretinoblastom’ ola-
rak  adlandırılmaktadır. Retinoblastom olarak refere edilen 2781 
olguluk geniş bir serinin %22’si psödoretinoblastom olarak de-
ğerlendirilmiştir.3  Literatürde farklı etyolojiler ile psödoretinob-
lastom altında sınıflanan ve retinoblastom ile karışan nedenlerle 
enükliye edilmiş gözler çeşitli yayınlarda bildirilmiştir ancak bu 
oran, klinik değerlendirme ve görüntülemenin gelişmesiyle bir-
likte son yıllarda önemli ölçüde iyileşmiştir. Chuah ve ark5 28 
enükleasyonlu gözden üçünde (%11) psödoretinoblastom tanım-
larken; 2010’da Huang ve ark6 %5’lik bir oran bildirmiştir. 

Coats Hastalığı

Coats hastalığı, 1900’lerden bu yana iyi bilinen ve geniş 
bir klinik spektruma sahip olması nedeniyle diğer eksudatif 
retinopatiler ve retinoblastomla karışabilen bir kondüsyondur. 

ÖZ
Retinoblastomu taklit eden lezyonlar pseudoretinob-
lastom olarak tanımlanabilir. Bu derlemede, Lökokori, 
görme bozukluğu ve şaşılık gibi ortak bulgularla reti-
noblastom ile karışabilen hastalıklarda klinik ve gö-
rüntüleme özellikleri ile ayırıcı tanıda dikkat edilecek 
hususları irdelemek amaçlanmıştır. 
Anahtar Kelimeler: Retinoblastom, lökokori, ayırıcı 
tanı, klinik özellikler. 

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.
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Coats hastalığı, intraretinal ve/veya subretinal eksudasyonun 
eşlik ettiği idiyopatik retinal telenjiektazi ile karakterize bir 
hastalıktır.3

Lökokorisi olan olgularda retinoblastom ayırıcı tanısında 
Coats hastalığı sıklıkla akla gelmektedir. Coats hastalığı tanısı 
alan olguların yaklaşık yarısında retinoblastom veya farklı bir 
vaskülopati tanısıyla değerlendirilmektedir.

Proteinli sıvı sızıntıları ve kolesterol birikintileri nedeniy-
le, Coats hastalığı retina üzerinde hiperekoik kitle veya yu-
muşak doku gölgesi olarak ultrasonda retinoblastomayı taklit 
edebilir. Ayrıca, Coats hastalığında ultrasonografik olarak kal-
sifik refleler de görülebilir.3,6-7 Coats hastalığı genellikle dört 
yaş üstü çocukları etkilerken, retinoblastom genelde üç yaştan 
küçük çocukları etkiler.3  

Retinal damarlardan anormal sızıntı, Coats hastalığının 
karakteristik bir özelliğidir ve eksüdatif retinal dekolmanla-
rına yol açabilir. Fundus muayenesinde Coats hastalığı daha 
sarımsı bir refle verir ve retinal arter ve venin genişlemiş oldu-
ğu görülür. Histopatolojik olarak, Coats hastalığı eosinofilik 
proteinli materyallerin eksüde olduğu ve kolesterol birikinti-
lerinin bulunduğu şekilde gözlenir.8 Mikroskopik olarak ko-
lesterol yüklü histiyositler ve lipit içeren polikaryositler görü-
lebilir, uzun süren lezyonlarda fibröz doku proliferasyonu ve 
dokuda kalsifiye odaklar görülebilir. Anormal telanjiyektatik 
damarlar Coats hastalığı için karakteristiktir.3,6-7

Lökokorisi olan ve başlangıçta retinoblastom düşünülen 254 
olgunun 10’unda (%4) aslında Coats hastalığı olduğu saptanmış-
tır.3,6 Nihai olarak Coats hastalığı tanısı alan 62 olgunun analizin-
de, bu olguların %58’i hatalı olarak Rb, %21’i hatalı olarak RD,  
%21’inde ilk tanı olarak Coats hastalığı tanısı konabilmiştir.7

Coats Hastalığı, çoğunlukla tek taraflı (%95), retinal te-
lenjektaziler, hemorajiler ve ekstravaze olan sıvıya bağlı eksu-
datif retina dekolmanı ile karakterize, ve tipik olarak 3-5 yaş 
arası ve daha ziyade erkek çocuklarda izlenen bir klinik tablo-
dur. Klinik olarak muayenede pupil alanında beyazdan ziyade 
tipik bir sarı refle söz konusudur (Şekil 1). Retina dekolmanı 
periferden santrale ilerleyebilir, hastalığın ilerleyen evrelerin-
de rubeozis iridis ve neovasküler glokom (NVG) gelişebilir.8

Şekil 1: Coats hastalığında tipik sarı refle veren lökokori ve telenjiek-

tazik eksudasyon.

Fundus fluoresein anjiyografi ile venöz fazda retinal telen-
jiektaziler saptanabilir. Kapiller sızıntı, retinal sızıntı alanla-
rında erken hipofloresans ve geç dönemde boyanma ve anor-
nak vasküler yapılardan sızıntı ve maküla ödemi görülebilir.8,9

Lezyon kalsiyum içermez ancak kolesterol kristalleri içe-
rir, USG’de noktasal ekojenite gösterebilir. 10 yaş sonrası 
kronik olgularda ise kalsifikasyon izlenebilir. Coats olgula-
rında orbital MR - T1 (kontrastlı) kesitlerde retinal lezyon ve 
retina yapraklarında belirgin kontrast tutulumu gözükürken, 
subretinal sıvı kontrast tutmaz (Şekil 3). Retinoblastomda ise 
genelde subretinal sıvıda tümör bulunması nedeniyle kontrast 
tutulumu gözlenir.3,9

Şekil 3: Coats hastalığı T1 MRG (kontrastlı) kesitlerde retinal lezyon 
ve retina yapraklarında belirgin kontrast tutulumu gözükürken, sub-
retinal sıvı kontrast tutmaz.

Persistan Fetal Damarlanma  
(Primer Persistan Hiperplastik Vitreus) 

Embriyojenik primer vitreusun gelişimsel bir bozukluğu-
dur. Doğum sonrası, tek gözde ve genelde mikroftalmi ile be-
raber gözükür. Anterior ve posterior olarak İki klinik prezen-
tasyonu vardır. Anterior formunda hyaloid arter bakiyesi ve 
önde lens arkası fibrovasküler proliferasyon görülürken, pos-
terior formunda arka vitreus ve retinada fibrovasküler bantlar 
ve persistan vitreusa bağlı komplikasyonlar izlenir.10,11 Bilate-
ral olduğunda Waarburg sendromu ile ilişkinin araştırılması 
gerekir, Norrie retinal displazisinin bir komponenti olarak da 
görülebilir.10 Komplike olduğunda katarakt, tekrarlayan göz 
içi hemorajiler, retina dekolmanı ve proliferatif vitreoretino-
pati (PVR) gözlenebilir.10,11

Retinoblastom şüphesi ile kliniğe başvuran hastaların 
yaklaşık %20’sinin aslında persistan fetal damarlanma (PFD) 
olduğu gösterilmiştir. PFD’nın klasik klinik bulguları lökoko-
ri, katarakt, uzamış hipertrofik siliyer cisim, dar ön kamara, 
retrolental membran ve mikroftalmidir.12,13
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 Ayırıcı tanıda oftalmik ultrasonografi ile göz ön arka 
uzunluğunun küçük olması, fibrovasküler bantlar tipik bul-
guları oluşturur. Orbital kontrastlı BT tetkikinde tipik kal-
sifikasyon görünümü izlenmez.12-14 Orbital MR görüntüle-
rinde, T1 ağırlıklı kesitlerde lezyon hipointens görülürken, 
vitreusun hiperplastik olması nedeniyle parlak görünümü 
tipiktir (Şekil 2).

Şekil 2: PHPV’ye bağlı lökokori olan bir olgumuzda gözde mikroftal-
mi ve T1 ağırlıklı görüntülerde hipointens vitreus anteriora toplan-

mış retinal dekolman görüntüsü izleniyor.

Vitreus İçi Kanama: 

Vitreus içi kanama, gözün arka segmentinde kanama 
olması veya vitreus çevresine kanın sızması ile oluşabilir. 
Diyabet, hipertansiyon, travma gibi birçok durum vitreus 
içi kanama oluşmasına neden olabilir. Vitreus boşluğuna 
sızan kan, hiyaloid membran altında birikebileceği gibi, 
vitreus içinde sürekli gözlenebilir ve zamanla göz içi reti-
na gibi hassas yapılarda dejenerasyona neden olabilir. Akut 
dönemde Vitreus içinde hapsolan kanama nedeni ile vit-
reusta eritrosit hayalet hücresi veya diğer kan parçalanma 
ürünleri mevcut olabilir. Sonrasında makrofajlar, kan hüc-
relerini fagosite ederek kronik vitreus içi hücre birikintile-
rine neden olabilir.4,14

Oküler Toksokariazis

Oküler toksokariazis lökokori ve şaşılık gibi bulgular ver-
mesi nedeniyle retinoblastomla karışabilir. Toxocara grubu 
parazitlerden köken alan bir granülpmatöz üvet oluşturur. Pe-
riferal granuom, arka kutup granülomu, kronik endoftalmi ve 
bunların kombinasyonu şeklinde görülebilir. 15,16 Toxocara ca-
nis larvalarının (sporokist), çocuklar tarafından genelde köpek 
dışkıları bulaşmış topraktan oral yolla alınmasıyla hastalık 
bulaşır. İnsidansı coğrafik bölgeye göre değişebilir. Ortadoğu 
ve tropikal kuşakta daha sık gözükür.16

Daha çok 6-10 yaş arası çocuklarda görülür. Kanda eo-
zinofilik granülamatöz saptanabilir. ELISA testi ile tanı ko-

nabilmektedir.R Parazitin alınması sonrası Toxocara retinaya 
affinite göstererek fibrovasküler traksiyonel bant formasyonu-
na neden olabilir (Şekil 4). Retinada granülomlar, posterior 
üveit bulguları, katarakt, maküla ödemi ve görme bulanıklığı 
oluşabilir.15,16

Şekil 4: Siliyer cisim yerleşimli medulloepitelyom: 4A: Siliyer cisim 
bölgesinde kistik komponenti olan beyaz refle veren kitle. 4B: Ultra-

sonda solid komponenti iç reflektiviteye sahip kalsifik kitle.

Konjenital Toksoplazmozis

Konjenital toksoplazmozis de retinoblastomu taklit edebi-
lir. Bu lezyonlar genellikle makulada yer alır ve sıklıkla bila-
teral olarak gözlenir, lezyonun orta kısmının beyaz görünümü 
ve bebeklerde ve küçük çocuklarda saptanması nedeniyle re-
tinoblastom ile karıştırılabilir. Kenarları boyunca siyah RPE 
pigmentinin belirgin kümelenmesi ayırıcı tanıda en önemli 
yardımcıdır.4 

Koryoretininit ve Endoftalmiler

Endojen veya ekzojen mikrobial, paraziter veya mantar 
endoftalmileri de lökokori yapabilir.17 Bunun yanında ro-
matoid veya mikrobik hastalıklarda da koryoretinit sekeli 
gelişebilir. Bu olgularda detaylı ön segment ve fundus mu-
ayenesi ile olası bir uveit varlığı ortaya konabilir. Serolo-
jik-hematolojik yöntemlerle (ELISA testleri vb.) hastalık 
etkeni ortaya konabilir.17,18

Fungal endoftalmi, klinik olarak genellikle yavaş seyirli 
olup, karakteristik bir bulgu olarak birden fazla vitreus mik-
roapsesi görülmesi ayırıcı tanıda yardımcı olabilr. Vitreus ör-
neklerinde Giemsa boyası ile yapılacak histopatolojik incele-
me, fungal hifleri açığa çıkarabilir.17,18 

Kronik üveit olgularında büyük miktarda birikmiş kalsi-
yum, hiperplazik fibröz doku ve retina pigment epitel düzen-
sizlikleri görülebilir. Histopatolojik olarak, PAS boyamasında 
hiyalin dallı hifler veya maya hücreleri, kesin bir teşhis koy-
mak için önemlidir.18
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Medulloepitelyom

Siliyer cisim pigmentsiz epitel kökenli bir embriyonal 
kökenli tümörüdür. Çocukluk çağının en sık görülen siliyer 
cisim tümörüdür. Histolojik olarak iki tipi vardır: Teratoid 
ve non-teratoid. Lezyon benign veya malign yapıda olabilir. 
Lezyon lokasyonuna uyan bölgede lens kolobomu eşlik ede-
bilir.19,20 Kistik gevrek dokulu bir tümördür. Bölgesel siklitik 
membran ve ikincil glokom eşlik edebilir. Vitreus hemoraji-
si-Retina dekolmanı, glokom eşlik edebillir. PHPV kliniğine 
benzer klinik gösterebilir. Oftalmik muayenede lökokori, gör-
me azlığı ve ağrı gibi şikayetler saptanabilir ve sıklıkla tek 
taraflıdır. Erken evrede tanı koymak güç olabilir. 20

Tanıda, ultrasonografik olarak çocukluk çağında ortaya 
çıkan, tek taraflı, siliyer cisim yerleşimli, kistik komponenti 
olan yüksek iç reflektiviteye sahip görüntü dikkat çekicidir.19  
Kemoterapiye yanıt vermeyeceği için retinoblastom ile karış-
tırıldığında lezyon büyüme gösterebilir. Periferik yerleşimli 
olduğu için plak radyoterapi denenebilir.20 Tarafımızdan takip 
edilen bir olguda da medulloepitelyomlu bir olguda belirgin 
regresyon ve büyümenin durduğunu gözlemledik. Ancak, bu 
olgularda takipte büyüme gösteren lezyonlar varsa enükleas-
yon endikasyonu doğmaktadır.

Astrositik Hamartomlar

Benign glial hücrelerden oluşan bir retinal tümördür. Do-
ğumdan sonraki herhangi bir dönemde saptanabilir ve löko-
koriye neden olarak retinoblastom ile karışabilir. Çoğu hasta 
asemptomatiktir, tüberosklerozun en iyi bilinen oküler be-
lirtileridir ancak idiyopatik veya nörofibromatozis ile ilişkili 
olabilirler ancak izole retinal hamartom şeklinde de gözüke-
bilir.21-22 Retinal astrositomlar, ilerleme potansiyeli az olan 
nispeten sessiz lezyonlar olarak kabul edilir, ancak nadir du-
rumlarda hızlı büyüme, eksüdatif retina dekolmanları ve neo-
vasküler glokom gibi agresif davranışlar sergileyebilir, retina 
altı fibrovasküler proliferasyon yapabilir. Bu olgularda aile hi-
kayesi ve santral sinir sistem tümörleri de araştırılmalıdır.22-24

Konjenital Retina Distrofisi

Konjenital retina displazisi, gelişen retinanın tamamen ay-
rıldığı ve gelişen lensin arkasında toplandığı, retinanın anor-
mal gelişmesidir. Bu durum, yeni doğmuş bir bebekte fundu-
sun görüntüsünü engelleyen yoğun beyaz retrolentiküler bir 
kitle olarak görünür; genellikle tek taraflıdır ancak bilateral 

de olabilir. Kitlenin gözde lensin arkasındaki yerleşimi ve tü-
mör içi kalsifikasyonun olmaması ayırıcı tanıya yardımcı olur. 
Klinik olarak sıklıkla mikroftalmi ile beraberdir. Trizomi 13 
mutasyonuyla birlikte seyredebilir.4,10 

Lösemik İnfiltrasyon

Pediatrik yaş döneminde lösemik infiltratlar da lökokori 
yaparak retinoblastom ile karışabilir. Bazen sistemik hastalık 
bulguları olmaksızın retinal hemoraji ve infiltratlar hastalığın 
ilk bulgusu olabilir. Lösemik hemorajiler retinanın her sevi-
yesinde, preretinal alanda ve vitreus hemorajisi şeklinde gö-
rülebilir. Genellikle yama tarzında veya Roth lekesi tarzında 
lezyonlardır.18 

Sonuç

Pediatrik olgularda göz içi bir tümöral kitlenin retinoblas-
tom ile ayırıcı tanısı kritik önemdedir. Tanıda gecikme veya 
hatalı tanı tedavinin etkinliğini azaltır ve olumsuzlukların ya-
şanmasını artırabilir. Pediatrik lökokori ile seyreden olgularda 
inflamatuar, enfeksiyöz, paraziter lezyonlar, Konjenital, gene-
tik anomaliler, hamartomatöz lezyonlar, benign veya malign 
diğer tümörler ile ayırım gerekir

Ayırıcı tanıda multidisipliner işbirliği (Oküler Onkoloji, 
Pediatrik Onkoloji, Radyasyon Onkolojisi, Radyoloji, Pa-
toloji) doğru tanıda ve doğru tedavi yaklaşımları yönünden 
önemlidir.
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