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Pediyatrik ve erigkin yas grubunda goz i¢i tiimdrlerin
insidans ve prevalansi farklidir. Ayrica ayni tip
tiimorler gocuklarda farkli klinikopatolojik 6zellikler
gosterebilir. Farkli benign veya malign tiimorler i¢in
tedavi stratejileri gozlem, kriyoterapi, termoterapi,
lazer fotokoagiilasyon, cerrahi eksizyon, plak
brakiterapi, radyoterapi, kemoterapi ve eniikleasyon
olarak siralanabilir. Tedavide amag tiimori kontrol
etmek, hastanin hayatin1 korumak veya uzatmak
ve goz kiiresini ve gérmeyi korumaktir. Cerrahi
rezeksiyon primer veya baska bir tedaviye ek
olarak gozii yerinde korumak amaciyla yapilabilir.
Giliniimiizde skleroiivektomi ve/veya vitrektomi gibi
cerrahi tedaviler pediyatrik yas grubu intraokiiler
timorlerde giderek daha sik uygulama alani
bulmaktadir.

Anahtar Kkelimeler: Pediyatrik, goz ic¢i tiimor,

cerrahi eksizyon, sklerotivektomi, vitrektomi

Abstract

The icidence and prevalance of intraocular tumors
in pediatric and adult populations are different.
Moreover, the same type of tumor may show different
clinicopathologic features in pediatric group. Several
types of treatment strategies have been described for
benign and malign intraoculat tumors: observation,
cryotherapy, thermotherapy, laser photocoagulation,
surgical excision, plaque brachytherapy, radiotherapy,
chemotherapy and enucleation. The purpose of
treatment is to control tumor, preserve or prolonge
patients life and to preserve eyeball and vision.
Surgical excision or resection can be performed as a
primary treatment or adjuvant or salvage procedure.
Nowadays, surgical treatments like sclerouvectomy
and/or vitrectomy are applied increasingly in

pediatric population with intraocular tumor.

Keywords: Pediatric, intraocular tumor, surgical

excision, sclerouvectomy, vitrectomy

Goz i¢i tiimorlerde cerrahi girisimler baslica biyopsi,
eksizyon ve tiimore veya tedavisine bagli komplikasyonlari
tedavi etmek amactyla yapilir! Ilk biyopsi Hirschberg
tarafindan 1868 yilinda yapilmis ve zamanla farkli yontemler
tanimlanmigtir. Giiniimiizde biyopsi ince igne yontemi, pars

plana vitrektomi (PPV), transretinal biyopsi ve veya parsiyel

lamellar skleroiivektomi (PLSU) yonetemleri ile yapilabilir.'
11k gdz ici tiimdr rezeksiyonu 1911 yilinda Zirm tarafindan iris
ve siliyer cisim tiimortii i¢in yapilmistir.” Takiben 1961 yilinda
Stallard skleral flep kaldirilmasi, sklera, koroid ve retinaya
diyatermi uygulanmasi ve koroidal tiimoriin ¢ikartilmasini

iceren yontemini tanimlamis ve buna “parsiyel siklektomi”
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adin1 vermistir.’Bu yontem sonraki yillarda gelistirilmis
ve iridosiklektomi, PLSU, trasskleral lokal rezeksiyon ve
ekzorezeksiyon gibi isimler almistir.” Giniimiizde bu cerrahi
yontemler tiveal melanom, melanositom, medulloepitelyom,
siliyer cisim adenomlar1, schwannom ve leiomiyom gibi

tiimorlerde uygulanmaktadirlar.

Endorezeksiyon ise vitreoretinal cerrahi ile intraokiler
timor eksizyonunu tanimlar. Bu yontem ilk kez Peyman
ve Charles* tarafindan 1988 yilinda tanimlanmis ve sonraki
yillarda Damato ve ark.” tarafindan gelistirilmistir. Gliniimiizde

baslica koroidal melanomlar i¢in uygulanan bir yontemdir.

Pediyatrik yas grubunda goriilen intraokiiler tiimorler
ise hem tiimor tipi, hem de yerlesim yerleri agisindan
eriskin gruba gore bazi farkliklar gosterirler. Bu nedenle
skleroiivektomi veya endorezeksiyon gibi uygulamalar ¢ok
daha gec yillarda uygulama alani bulmustur. ilk yaynlar,
retinoblastom oldugu bilinmeyen olgularda retina dekolmani
ve vitreus hemorajisi gibi komplikasyonlar icin yapilan
vitreoretinal cerrahiyi igermektedir.”” Sonraki yillarda
yayinlanan genis seriler pediyatrik yas grubunda uygulanan
vitreoretinal cerrahinin endikasyonlarini ve sonuglarini daha

0-15

net ortaya koymustur.!

Pediyatrik olgulardaki vitreoretinal cerrahi kendine has
ozellikler ve zorluklar1 olan bir alandir. Ozellikle vitreoretinal
patoloji timd&r gibi hastanin hayatini ve gdrmesini tehdit eden
bir hastaliga sekonder gelistiginde zorluk derecesi daha da
artar. Bu nedenle bu hastalar bu konuda uzmanlasmis kisi ve
kurumlarca ele alinmalidir. Bu yazida pediyatrik hastalarda
ortaya ¢ikabilen asagidaki patolojilerde dikkat edilmesi
gereken hususlar ve giincel yaklasimlar ele alinacaktir:

e Retinoblastom

¢ Medulloepitelyom

e Retinal kapiller hemanjiyom

*  Melanositom

e Astrositik hamartom

e Retina pigment epitelinin konjenital hipertrofisi

*  Retina pigment epitelinin kombine hamartomu

e Koroid osteomu

+  Uveal melanom

Retinoblastom

Retinoblastom, bebek ve ¢ocuklarda hayat1 ve gormeyi
tehdit eden en sik primer malign gbz i¢i timoridiir.

Basaril1 bir tedavi i¢in erken tani, erken tedavi ve hastanin

durumuna gore kisisellestirilmis yaklasim gerekir.'® Erken
evre olgularda kombine lokal tedavi ve sistemik kemoterapi
ile hastanin hayatin1 ve goziinii muhafaza etmesi beklenir.”
Ulkenin gelismislik durumuna gére sag kalim orani %80 ile
%100 arasinda bildirilmektedir.”* Ozellikle tiimoriin biiyiik
oldugu ve optik siniri invaze ettigi ileri evre olgularda

sistemik metastazi engellemek i¢in goziin alinmas: gerekir.

Gozin  yerinde korunamamasinin temel nedeni
kemoterapiye olan direngtir. Sistemik kemoterapi uygulanan
1483 goziin metaanaliz sonuglarina gére, goz korunma orant
evre D i¢in %40, evre D igin %18 olarak bildirilmistir."”
Intraarteriyel kemoterapi uygulanan 757 gozliik bir seride gz
korunma orani %66 olarak bildirilmistir.”’ Gozlin yerinde
korunamamasinin temel nedenleri kemoterapiye direncli
timoriin rekiirrensi, tiimore bagl katarakt, retina dekolmani,
vitreus hemorajisi ve tiimor progresiyonun takibini ve fokal
tedavilerin (lazer, kriyoterapi, brakiterapi) uygulanmasini
zorlastiran vitreus ekimlerinin veya bulanikliginin varligi

olarak siralanmigtir.”*

Sistemik kemoterapi etkili olmakla birlikte, ila¢ direnci
olan ve vitreus ekimi olan olgularda etkisi daha sinirh
olmaktadir.”® flacin vitreus konsantrasyonunu arttirmak
icin intra-arteriyel kemoterapi uygulanabilmekle birlikte,
etki yine de %64-67 seviyelerinde kalmaktadir.”” Diger bir
yaklasim olan intravitreal melfalan uygulamasinda ilaca
bagl korioretinal toksisite, tekrarlayan diisiik dozlarda ilaca
direng gelisimi ve buna bagli ekstraokiiler yayilim riskinin
artmasi gibi dezavantajlar s6z konusudur.”* Melfalan’in
yetersiz kaldig1 olgularda intravitreal topotecan uygulanan
diger ajandir.” Intravitreal tedavinin aktif retinal tiimdre
etkili olmamas1 ve kemoterapdtik ajanlara karsi direnci
arttirmast gibi dezavantajlar1 nedeniyle uygulama alani

sinirli kalmistir.

Retinoblastom olgularinda PPV tartigmali bir konu
olmakla birlikte, klinik pratikte baslica asagidaki nedenlerle

uygulanabilmektedir:

Yanlis tan1 nedeniyle vitreus hemorajisi ve retina

dekolmani gibi tiimdre bagli sekonder komplikasyonlar i¢in.

Vitreus ekimi veya kemoterapétiklere direng gelistiren

olgularda goz kiiresini yerinde tutmak amaciyla.

Timoriin yol actigi katarakt, retina dekolmani, vitreus

hemorajisi veya vitreus bulanikligi igin.

Shields ve ark.” ilk kez 2000 yilinda daha oOnceden
retinoblastom oldugu bilinmeyen 11 olgunun PPV sonuglarini
yayinlamiglardir. Bu hastalarin tamamina PPV esnasinda

veya sonrasinda retinoblastom tanisi konur konmaz
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eniikleasyon ve sistemik kemoterapi yapilmistir. On olguda
takip sliresince sistemik metastaz veya orbital rekiirrens
olmamistir. Bir olgu ise 2 yil sonra yasamini yitirmistir.
Yazarlar bu sonuglar dogrultusunda retinoblastom siiphesi
olan olgulara PPV 6nermemislerdir. Kaliki ve ark. ameliyat
Oncesi retinoblastom tanist olmayan 14 olgunun PPV
sonuglarint yaymlamislardir.® Eniikleasyon ve anti-timdr
tedaviye ragmen olgularin %S57’si hastaligin ilerlemesi
nedeniyle izlem sirasinda hayatin1 kaybetmistir. Benzer
hikayeye sahip Shen ve ark.” takip ettigi 2 olgu da sistemik

metastaz nedeniyle hayatini kaybetmistir.

Honavar ve ark.” retinoblastom tedavisi sonrasi
herhangi bir goz i¢i ameliyat1 geciren 45 olgunun sonuglarini
yayinlamislardir. Vitreoretinal cerrahi yapilan 12 olgunun
takiplerinde 4 olguda tiimor rekiirrensi, 2 olguda sistemik
metastaz gelisimi ve 7 olguda eniikleasyon gerekli
olmustur. Yazarlar anti-timoér tedavi almis retinoblastom
olgularinda katarakt cerrahisinin nispeten giivenli ve
etkili oldugunu, bununla birlikte skleral ¢okertme ve/veya
vitrektomi uygulanan olgularda bilinmeyen bazi nedenlerle
timor niiksii, sistemik metastaz ve eniikleasyon riskinin
yiiksek olduguna inandiklarini bildirmislerdir. Bu nedenle
retinoblastom olgularinda g6z ici cerrahisinin ¢ok istisnai

bazi durumlarda hakli goriilebilecegini ifade etmislerdir.

Ji ve ark." daha o6nceden tedavi almis tek gozli bir

olguda kuru vitrektomi teknigi ile infiizyon sivisini
agmadan vitrektomi kesicisi ile vitreus i¢indeki sinirli
ekimleri temizlemistir. Olgunun 26 aylik takibinde tiimor
rekiirrensi veya metastaz izlenmemistir. Yine Yarovoy ve
ark.”” anti-timor tedavi almis ve stipheli aktif tiimére bagl
vitreus hemorajisi gelisen tek gozlii bir olguda melfalan
irrigasyonu esliginde PPV yapmislardir. Olgunun 34 aylik
takibinde téimor rekiirrensi veya metastaz olmamistir.
Benzer sekilde, Zhao ve ark."” anti-timor tedavi almis ve
tedaviye direngli olarak degerlendirilen tek gozlii 21 olguya
melfalan irrigasyonu esliinde PPV ve endorezeksiyon
yapmislardir. Ortalama 3.3 yillik izlemde 18 olguda (%86)
g0z yerinde korunabilmis, 5 olguda herhangi bir ek tedaviye
ihtiyag olmamuis, 11 olguda ise sistemik veya intravitreal
tedavi devam etmistir. Iki olguda tiimér rekiirrensi nedeniyle
eniikleasyon, 2 olguda tekrar PPV ihtiyac1 olmus ve 1 olgu da

liglincii PPV sonrasi hayatini kaybetmistir.

Li ve ark.” 2021 yilinda PPV uyguladiklar1 28

retinoblastom olgusunun retrospektif  sonuglarini
yayinlamislardir. Tim olgulara PPV o&ncesinde timor
hacmini kiigiiltmek i¢in sistemik kemoterapi ve gerekli
oldugunda lazer fotokoagiilasyon, kriyoterapi ve intra-

arteriyel kemoterapi uygulanmistir. Bu konuda yetkin bir
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cerrah tarafindan biitiin olgulara 23 veya 25 gauge PPV,
tiimor rezeksiyonu, lazer fotokoagiilasyon veya kriyoterapi
ve silikon tamponad uygulanmistir. Infiizyon sivisina 5 pg/
ml melfalan konulmustur. Timdriin makiilayr da tuttugu
olgularda makiila da rezeke edilmistir. Timoriin optik diske
¢ok yakin oldugu olgularda miimkiin oldugu kadar optik
diski muhafaza edecek sekilde tiimor dokusu alinmis ve
ameliyat sonrasinda muhtemel kalan tiimor hiicreleri igin
sistemik tedaviye devam edilmistir. Ameliyat sirasinda
tiimdr dokusundan 6rnek alinmis ve tan1 sonradan patolojik
olarak teyid edilmistir. Ameliyat sonunda sklerotomi
yerlerine kriyoterapi yapilmis ve subkonjonktival olarak
0.2 ml melfalan (5 pg, 25 pg/ml) enjekte edilmistir.
Subkonjonktival melfalan enjeksiyonu postoperatif donemde
2-4 kez tekrarlanmistir. Izlem sirasinda (ortalama 73,1 ay)
timdr rekiirrensi veya sistemik metastaz gelisen olgularda
gecikmeden eniikleasyon yapilmistir. Ameliyat sonrasi
sevoflurane anestezisi

muayeneler altinda yapilmistir.

Ameliyat sonrasi 4 olguda tekrar anti-tiimor tedavi
gerekmemistir. Yirmi {i¢ olguda (%82) siipheli yeni lezyon
veya diger gozdeki lezyon nedeniyle bir veya birden fazla
sistemik kemoterapi uygulanmistir. iki olguda (%7) intra-
arteriyel tedavi ve 5 olguda da (%18) lazer ve kriyo gibi
lokal tedaviler uygulanmistir. Silikonu alinan ve dekolman
gelismeyen toplam 18 goz (%64) yerinde korunabilmistir.
Dokuz olguda (%32) eniikleasyon gerekli olmus ve 1 olgu
da tiimor rekiirrensi nedeniyle hayatini  kaybetmistir.
Diger komplikasyonlar olarak 13 olguda (%46) katarakt,
5 olguda (%]18) silikon emiilsifikasyonu, 2 olguda (%7)
iris yapisikliklar, 3 olguda (%10,7) bant keratopati, 1
olguda glokom ve 1 olguda retinal neovaskiilarizasyon
gelismistir. Bant keratopati gelisen 3 olgudan 2’sinde
fundusun goriintiilenememesi ve muhtemel rekiirrensin
tespit edilememe riski nedeniyle eniikleasyon yapilmistir.
Gozii yerinde kalan 18 olgunun 9’unda gérme 151k negatif, 4
olguda 151k hissi pozitif, 2 olguda gérme el hareketi, 2 olguda
parmak sayma, 1 olguda da 20/80 olarak ol¢iilmiistiir. Takip
siiresince 5 yillik sag kalim ve g6z korunma orani sirasiyla
%96,4 ve %679 olarak bildirilmistir. Yazarlar, %64-67
g6z korunma orani bildirilen intra-arteriyel kemoterapi”
ile kiyaslandiginda PPV’nin daha basarili olmadigini
belirtmislerdir. Vitrektomiye ragmen evre E hastaligi olan
biitiin olgularda eniikleasyon gerekli olmustur.” Evre D
hastaligi olan olgularin %68’i gérmesini kalici olarak
kaybetmistir. Yazarlar kendi sonuglarinin yukarida bahsi
gegen diger ¢alismalardaki'” kadar olumlu olmamasinin
muhtemel nedeninin, kendi serilerindeki izlem siiresinin
daha uzun olmasi olabilecegini ifade etmislerdir. TUmor

evre ve yerlesiminin prognoz ile yakindan ilgili oldugu
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goriilmiistiir.’ Evre B olgulardaki prognoz evre E’dekilere
gore ve makiila ve optik diske yerlesim gostermeyen
timorlerde bu bolgelerde yerlesenlere gore daha olumlu

bulunmustur.

Zhao ve ark." 2021 yilinda bugiine kadar yayinlanan en
biiyiik retrospektif seriyi (n=919) iceren ¢ok merkezli verileri
yayinlamislardir. Giincel yaklasimlar1 yansitmasi agisindan
bu ¢alismadaki tedavi yaklagimi ve sonuglara biraz daha
ayrintili bakmakta yarar olabilir. Yazarlar intraoperatif
kemoterapdtik infiizyonu ile birlikte yapilan PPV ve timor
“tylectomy” adin1 vermiglerdir.
(grup 1, n=256),
uygulanmayan (grup 2, n=370) ve eniikleasyon uygulanan

rezeksiyonu islemine

Tylectomy uygulanan tylectomy
(grup 3, n=293) olgularin sag kalim ve gz korunma
oranlart karsilagtirilmistir. Tylectomy endikasyonu olarak
kemoterapi sonrast anlamli timdr regresyonu olmamasi veya
progresyon olmasi, yeni timor aktivitesi saptanmasi, yeni
subretinal, epiretinal veya vitreus ekimlerinin saptanmasi,
timoriin goriilmesini engelleyecek vitreus opasitelerinin
olmasi, ebeveyn tercihi veya eniikleasyon reddi olarak
belirtilmistir. Intraoperatif olarak yaygin vitreus ekimleri
saptanan hastalara potoperatif donemde adjuvan intravitreal
yaygin
invazyonu siliphesi olan olgulara postoperatif donemde

kemoterapi, retinal invazyonu veya koroidal
adjuvan sistemik kemoterapi Onerilmistir. Tylectomy i¢in
kesin kontraendikasyon olarak optik sinir invazyonu ve
ekstraskleral yayilim, rolatif kontraendikasyon olarak
ise optik sinirin tiimor kitlesi nedeniyle gozlenememesi,
foveal tutulum ve genis retinal rezeksiyon gerektirecek
yaygin retinal tutulum olarak belirtilmistir. Tylectomy
karar1 verilirken hastanin klinik bulgular1 ve ebeynlerin
se¢imi dikkate alinmistir. Evre E hastalar (ileri intraokiiler
retinoblastom) i¢in eniikleasyonun en giivenilir segenek

oldugu ebeveynlere agik¢a bildirilmistir.”

Ameliyattan Once genel anestezi altinda skleral
depresyon ile dilate fundus muayenesi yapilarak tiimdoriin
olmadigi sklerotomi yerleri belirlenmistir.” Go6z dibinin
goriilemedigi olgularda ultrason biyomikroskopi veya
B-mod ultrasonografi ile sklerotomi yerleri belirlenmeye
calisilmistir. Retina dekolmani riskini azaltmak i¢in ameliyat
Oncesinde veyasirasindatiimoretrafinalazer fotokoagiilasyon
uygulanmistir. Standart 23 veya 25 gauge valvsiz kaniiller
daha 6nceden belirlenen yerlerden transkonjonktival olarak
yerlestirlmis. Infiizyon stvisina melfalan (5 pg/ml) konulmus
ve her 3-5 dakikada bir goz yiizeyi bu siviyla yikanmigtir.
Vitrektor ile vitreus ekimleri aspire edilmis ve yumusak
tiimor rezeke ve aspire edilmistir. Tiimoriin koroide uzandigi

durumlarda lezyon etrafina kanamayi engellemek i¢in

once endodiyatermi yapilarak tiimor dokusu ¢iplak sklera
kalacak sekilde rezeke edilmistir. Katarakta bagli fundusun
iyi goriilemedigi olgularda lensektomi, 6n segmentte timor
ekimleri varliginda bunlar aspire edilmis, siliyer cisim
invazyonu varliginda ise siliyer cisim rezeksiyonu isleme
ilave edilmis. Vitrektor ile rezeke edilemeyen rezidiel
kalsifiye tiimér dokusu varliginda sklerotomi 20 gauge
genigletilerek fragmatom ile parcalanmis ve aspire edilmis
veya mikroforseps ile sklerotomiden disar1 alinmistir. Retina
dekolmani tehdidi olanlara, retinektominin 3mm’den daha
genis olanlara ve anterior rezeksiyon yapilanlara silikon
yagi konulmustur. Ameliyatin bitiminde peritomi yapilarak
skleral yiizey aciga ¢ikartilmis ve 5 pg /ml melfalan iceren
inflizyon sivist ile yikanmigtir. Takiben sklerotomiler,
tenon kapsiilii ve konjonktiva siitiire edilmistir. Son olarak
subkonjonktival olarak 0.2 ml melfalan (5 pg, 25 pg/ml)

sklerotomi alanlarina enjekte edilmistir.”

Bes yillik gbz korunma orani grup 1’de grup 2’ye gore
anlamli olarak daha yiiksek bulunmustur (sirasiyla %78,9 ve
%42.1; p<0,001)."* Tahmin edilen 5 yillik hastaliga spesifik
sag kalim grup 1 i¢in %96, grup 2 i¢in %90 ve grup 3 igin
%095 olarak bildirilmistir. Grup 1’deki sag kalim orani grup
2 ‘den anlamli olarak daha iyi (p=0,003) olmus, grup 3’ten
ise farkli (p=0,367) bulunmamistir. Yazarlar multimodal bir
yaklagimin pargasi olarak kemoterapiye direngli tiimdorlerde,
timore bagh kompklikasyonlarin varliginda veya tedaviyi
terk etme ihtimali olan olgularda tylectomynin olumlu katk:

saglayabilecegini bildirmislerdir."

Zhao ve ark." serisinde tylectomy sonrasi rekiirrensin
stk oldugu bir yer de 6n segment olmustur. Bunun muhtemel
nedenlerinin iris, siliyer cisim ve zoniillerde yer alabilecek
timor ekimlerinin goriintiilenme ve erisim zorlugu olabilir.
On segmentte tiimoér varliginda eksizyon uygulanmig
olmakla birlikte, rezidiiel tiimdér dokusu rekiirrense neden
olmus olabilir. Yazarlar grupl’de timor metastazi nedeniyle
hayatin1 kaybeden hastalarin tamaminin adjuvan kemoterapi
almamig olduklarini not etmislerdir. Muhtemel yayilim
olarak da subklinik kan yolu metastazlar1 veya optik sinire
ekimlerin olabilecegi hipotezini ileri siirmiislerdir. Yazarlar
bu nedenlerle 2017 yilindan bu yana tylectomy uygulanan
biitiin hastalara ameliyat sonras1 2 siklus adjuvan sistemik

kemoterapi almalarini 6nerdiklerini ifade etmislerdir.”

tarafindan ARVO 2024

toplantisinda retinoblastom tedavisi uygulanan olgularin

Ayni arastirmact grubu

daha da genisletilmis sistemik ve okiiler sonuglari
bildirilmistir.” Bu retrospektif c¢aligmada Cin’in 29
merkezinden 2012 ile 2017 yillar1 arasinda IIRC’ye (the

International Intraocular Retinoblastoma Classification)
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gore evre D ve E olarak siniflandirilan ve g6z koruyucu
tedavi uygulanan olgular dahil edilmistir. Toplam 1016
hastanin 1322 gozii iki grup olarak incelenmistir: tylectomy
uygulanan ve 470 (%36) hastadan olusan grup 1 ve tylectomy
uygulanmayan ve 852 (%64) hastadan olusan grup 2. Primer
tedavi olarak 990 (%75) hastada sistemik kemoterapi, 332
(%25) hastada ise intra-arteriyel kemoterapi verilmistir.
Yazarlar 5 yillik g6z korunma oraninin tylectomy yapilan
grup 1’de tylectomy yapilmayan grup 2’ye gore daha yiiksek
oldugunu bildirmislerdir (sirastyla %80 ve %47, p<0,001). Bu
degerler hem evre D (sirasiyla %81 ve %62, p<0.001), hem de
evre E olgularda benzer seklide bulunmustur (sirasiyla %77
ve %20, p<0.001). Yine 5 yillik sag kalim oranlar1 grup 1
ve 2 igin primer sistemik kemoterapi alanlarda sirasiyla %80
ve %40 (p<0,001), intra-arteriyel kemoterapi alanlarda ise
strastyla %80 ve %67 (p<0,001) olmustur. Ayrica tylectomy
oncesinde uygulanan sistemik kemoterapi siklus sayilari
grup 1’de grup 2’ye gore daha yiiksek (sirastyla ortalama,
3.1 ve 2.5, p<0,001), intra-arteriyel kemoterapi sayilar1 ise
benzer (sirasiyla ortalama 1.4 ve 1.6; p=0,072) bulunmustur.
Adjuvan intra-arteriyel veya sistemik kemoterapi arasinda
grup I’de tylectomy sonrasinda g6z korunma oranlari
acisindan fark olmadigi gorillmiistiir (sirasiyla %80 and
%81, p=0,433). Yine 5 yillik sag kalim oranlar1 agisindan
grup 1 ve grup 2 arasinda fark goriilmemistir (sirastyla %95
ve %92, p=0,065). Yazarlar kemoterapinin yetersiz kaldigi
olgularda sonraki kemoterapi sikluslarinin basarili olma
ihtimalinin daha az oldugunu,”’*’ tylectomy’nin ise timoriin
biyolojisinden bagimsiz olarak tiimdr dokusunu ortadan
kaldirdigini, dolayisiyla ilave kemoterapilerin yol acabilecegi
notropeni ve goziin yerinde kalmasini zorlastirabilecek
vitreus kesafetleri veya hemorajisi gibi sorunlar1 bertaraf
edebilecegini iddia etmislerdir. Bu ¢alismada da tylectomy
esas olarak kemoterapiye yardimci bir yontem olarak
kullanilmistir. Yazarlar tylectomy’nin kemoterapiye direngli
timoriin fiziksel olarak alinmasini ve onceki tedavilerin
komplikasyonlarinin ¢6ziimiinii saglayarak, daha onceden
yerinde korunmasi miimkiin olmayan gézlerin korunmasini
saglayabilecegini ifade etmislerdir. Sonu¢ olarak da
tylectominin, multimodal bir tedavinin parcasi olarak goziin
yerinde kalma ihtimalini arttirdig1 ve sag kalim iizerine de

olumsuz etkisinin olmadigini ifade etmislerdir.”

Retinoblastom olgularinda kemoterapi ve radyoterapi
sonrasi gelisebilen vitreus hemorajisi, retina dekolmanti,
vitreus bulanikligi gibi komplikasyonlar i¢cin PPV ihtiyaci
cikabilmektedir.”’*'  Bu

prognozu kontrolsiiz tiimorii olanlara gore daha 1iyi

ortaya serilerdeki  olgularin
goriinmektedir. Biitiin bu bilgiler 1s18inda retinoblastom

olgularinda uygulanabilecek PPV icin bazi ortak oneriler
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ortaya ¢ikmistir: (1) Cerrahi dncesi tiimor stabilize edilmis
olmalidir. Timdr ne kadar uzun siire boyunca kontrol altinda
olursa, vitrektomi sonucu o kadar iyi olmakta ve rekiirrens
ve metastaz riski de o kadar diisiik olmaktadir.”” (2) Lokalize
vitreus ekimleri Oncelikli olarak ameliyatin basinda kuru
vitrektomi teknigi ile temizlenmelidir."" (3) Uygun kesi hizi
ve diisiik vakum degerleri segilmelidir." (4) Infiizyon s1visina
mutlaka kemoterapotik bir ajan konulmali ve ameliyat
sonunda sklerotomiler etrafina mutlaka subkonjonktival
kemoterapdtik enjekte edilmelidir. (5) Ameliyat sonrasi
mutlaka ¢ok siki bir takip programi uygulanmali ve rekiirrens
veya metastaz durumunda beklenmeden eniikleasyon

yaptlmalidir."”

Retinoblastomu olan biitiin hastalar i¢in en giivenli
yaklagim eniikleasyondur. Pars plana vitrektomi (veya
tylectomy) ancak istisnai bazi durumlarda akla gelmesi
gereken bir yaklasimdir. Sistemik veya intra-arteriyel
kemoterapiye iyi yanit vermeyen olgularda, tedaviye bagl
vitreus hemorajisi, vitreus bulaniklig1 veya retina dekolmani
gibi komplikasyonlarda veya ebeveynlerin hastaligin ileri
evresine ragmen goziin veya gormenin korunmasini istedigi
durumlarda multimodal bir tedavi yaklasiminin pargasi
olarak tylectomy onerilebilir.*'® Ameliyat karar1 mutlaka
alaninda ¢ok deneyimli bir ekip tarafindan verilmeli,
ameliyat teknigine (sklerotomi yerleri, melfalan inflizyonu
vb.) ¢ok dikkat edilmeli ve mutlaka ayrintili onam formlari
alinmis olmalidir. Ameliyat sonrast dénemde ¢ok siki bir

kontrol programi uygulanmalidir.

Medulloepitelyoma

Intraokiiler medulloepitelyoma, non-pigmente siliyer
epitelden kaynaklanan konjenital bir tiimérdiir.” Tipik
olarak 2 ile 10 yaslar1 arasinda ortaya ¢ikmakla birlikte, 6
ay ile 79 yas arasinda olgular bildirilmistir.”*~° Tipik olarak
tek taraflidir ve olgularin %20’sinde persistan hiperplastik

primer vitreus eslik eder.*

Medulloepitelyoma tedavisinde kesin belirlenmis bir
yontem olmamakla birlikte, lezyonun biiyiikligiine ve
yayginligina gore farkli yaklasimlar uygulanabilmektedir.
Kiiciik ve smirli (<3 saat kadrant veya <3 X 3 mm)
lezyonlarda iridosiklektomi yeterli olabilir.””~’ Pars plana
vitrektomi Ozellikle irideosiklektomi uygulanan olgularda
ortaya ¢ikan retinal defekt tamiri igin gerekli olan yardimci
bir iglemdir. Daha biiyiik (3 x 3 mm’den 6 X 6 mm’ye kadar)
tiimorlerde brakiterapi®’ ve sistemik kemoterapi ile birlikte
veya tek basina radyoterapi uygulanabilir.”’ Biiyiik (>6 x

6 mm) ve ileri evre timorlerde eniikleasyon altin standart
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tedavidir.” Medulloepitelyoma temelde lokal invazyon
yapan bir timdordiir ve tiimoriin tamamen ¢ikartilabildigi
olgularda prognoz genellikle iyidir. Skleral invazyon varligi

koétli prognozun temel gostergesidir.*

Ekstraskleral yayilim disiiniilen olgularda residiiel
timor ve orbital yayilim ihtimalini azaltmak amaciyla

eniikleasyondan Once veya sonra adjuvan kemoterapotek

olarak ifosfamide, carboplatin, etoposide, vincristine,
cisplatin, cyclophosphamide, kullanilabilmektedir.
Olgularin  yaklasitk  %5’inde  ekzanterasyon  gerekli

olmaktadir. Metastaz nadir olmakla birlikte, boyun, parotis
ve beyin metastazlari bildirilmistir. Oliim olgularin yaklasik
%10-12’sinde goriilebilmektedir. Diisiik mortalitenin nedeni

malign varyantlarda bile disiik timér biiytime hizidir.*

Ramasubramian ve ark. serisinde medulloepitelyoma en
sik pediyatrik g6z i¢i timor ve en sik yanlis teshis edilen
timor olarak bildirilmistir.** Broughton ve Zimmerman’in
56 olguluk serilerinde 45 (%80) olguda ilk tedavi olarak
iridosiklektomi uygulanmig fakat takiplerde tamamina
eniikleasyon yapmak gerekmistir. Olgularin  %20’sinde
ekstraokiiler yayilim gelismis ve %7 timdr iligkili 6lim
goriilmistiir.** Canning ve ark.”” 16 olguluk serilerinde
4 olguya ilk tedavi olarak rezeksiyon uygulanmis fakat
tamaminda eniikleasyon gerekli olmustur. Zhou ve ark.” ise
366 olguluk gozi¢i tiimor serilerinde 37 pediyatrik (20 yas alt1)
olgunun 8’inde (%22), erigkin 329 olgunun ise sadece 1’inde
medulloepitelyoma saptamistir. En sik tiimor yerlesim yeri
olarak siliyer cisim ve en sik bulgu olarak da %89 oraninda
rubeozis goriilmiistiir. Olgularin tamamina limbus veya forniks
tabanli iridogoniosiklektomi yapilmistir. Bir (%I11) olguda 3
ay sonra rekkiirens gelismistir. Bu olguya ek tedavi olarak
iodine-125 uygulanmakla birlikte, patolojik analizde yiiksek
evre malignite gelmesi neticesinde eniikleasyon uygulanmuistir.
Higbir olguda ekstraokiiler yayilim veya metastaz goriilmemis

ve goz korunma orani %88.9 olarak bildirilmistir.”

Retinal Kapiller Hemanjiyoblastom

izole retinal kapiller hemanhioblastom (RKH) insidansi
belirsiz olmakla birlikte, Von Hippel-Lindau hastaliginin
insidans1 36000 dogumda 1’dir. Tiimor genellikle hayatin
ikinci veya igcilinci on yilinda saptanmakla birlikte,
yenidogandan 80 yasina kadar olgular bildirilmistir. Von
Hippel-Lindau hastaliginda tani yasi sporadik forma gore
daha erken olmaktadir (sirastyla 17,7 ve 30,8 yil). Tam
sirasinda hastalarin  1/3’linde birden fazla ve yaklasik

yarisinda da her iki gozde retinal tiimor vardir.***

Eksudasyona yol agmayan kiigiik lezyonlarda (<500pum)
gdzlem yeterli olabilir. Ozellikle jukstapapiller lezyonlarda
lazer tedavisinin yol agabilecegi optik sinir hasar1 nedeniyle
yakin g6zlem onerilir. Periferik retinal lezyonlarda sonradan
olusabilecek retinal lezyonlarin tedavisi daha zor olabilecegi

icin erken lazer tedavisi uygun yaklasimdir.**"

Lazer tedavisi daha ¢ok 1,5 mm’den kii¢iik lezyonlarda
etkili olurken, 4,5 mm’ye kadar olan lezyonlarda denenebilir.
Lazer dogrudan tiimoriin iizerine veya besleyici arteriole
veya her ikisine yapilabilir.”” Jukstapapiller veya ekzofitik
lezyonlarda koagiilasyon elde etmek igin daha gii¢lii lazer
yaniklari ihtiyact oldugundan, optik sinir veya biiyiik damar
hasart olusabilir.”’ Boyle durumlarda fotodinamik tedavi
daha etkili ve zararsiz olabilir.”’

Lezyon 4 mm’den biiylik oldugunda lazer veya kriyo
ile bagarili sonu¢ almak pek miimkiin olmamaktadir. Boyle
olgularda plak radyoterapi ve eksternal radyoterapi daha
uygun seceneklerdir. Lezyonun biiyiik oldugu olgularda
dogal seyrin veya tedavinin bir komplikasyonu olarak
eksudatif, yirtikli veya traksiyonel retina dekolmani ve
proliferatif vitreoretinopati (PVR) gelisebilir ve PPV gerekli

50,52

olabilir. Vitrektomideki son gelismelerin de katkisiyla
yakin zamanda yapilan ¢aligsmalarda PPV ve endorezeksiyon
ile bagarili sonuglar bildirilmistir.”*** Bunedenle PPV giderek
hastaligin daha erken evrelerinde uygulanir hale gelmektedir.
Intraoperatif kanamay1 azaltmak ve tiimér eradikasyonunu
saglamak amaciyla endorezeksiyon dncesinde endodiyatermi
kullanim1 ve besleyici damar baglanmas: gibi teknikler
basar1 oranlarini arttirmistir.”*** Postoperatif donemde
karsilasilan baglica komplikasyonlar ise yiiksek oranda PVR,
epiretinal membran formasyonu ve niiks retina dekolmant,
eksudasyonlar, retinal neovaskiilarizasyon, neovaskiiler
glokom, fitizis, fonksiyonel basarinin diisitk olmasi ve
VHL hastalig1 olanlarda yeni lezyon gelisimidir. Ozellikle
postoperatif donemde PVR ihtimalini azaltmak amaciyla
ameliyat sirasinda endodiyatermi ve kriyoterapinin 6lgiili
kullanimi, arka hiyaloidin ve epiretinal membranlarin tam
olarak alinmasi ve retinektominin de miimkiin oldugunca

sinirli tutulmasi onerilir.”

Melanositom, tiveal dokunun herhangi bir yerinde ortaya
¢ikabilen, neviis ve melanom gibi {iveal melanositlerden
kaynaklanan nadir ve benign bir pigmente tlimordiir.
Patogenezi tam olarak bilinmemektedir. Tlimoriin konjenital
bir lezyon olarak dogumda amelanotik sekilde var olduguna
ve yasla birlikte artan pigment miktar: ile birlikte goriiniir
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hale geldigine inanilmaktadir.®*> Tan1 aninda ortalama yas
yine liveal melanomda oldugu gibi 50 yildir (1-91 yag).®"*

Olgularin ¢ogunda tiimor Omiir boyu stabil kalir ve
yillik kontroller yeterli olur.®”* On yillik longitudinal
bir calismada olgularin %32’sinde bir miktar biiylime
olabilecegi ve olgularin %]1-2’sinde malign doéniisiim
olabilecegi goriilmistiir.”* Tumor genellikle optik disk
lizerinde yerlesir ve horizontal olarak retina ve/veya koroid
tabakasini da icine alacak sekilde biiylir. Bu durumda
jukstapapiller neviis veya malign melanomdan ayirmak
zor olabilir. Az miktardaki bliylimeler genellikle malign
degisim anlamina gelmemekle birlikte, daha agresif biiytime
ve gormede azalmanin eslik ettigi durumlarda eniikleasyon
disiiniilmelidir.** Melanositom tedavisinde genellikle
PPV gerekli olmamaktadir. Shanmugam ve ark. vitreusta
belirgin pigment kiimeleri olan bir siliyer cisim melanositom
olgusunda vitreus temizligi amaciyla tiimore herhangi bir
islem yapmadan komplikasyonsuz PPV yapmuislar ve olumlu

gorsel sonug elde etmislerdir.”

Zhou ve ark.” 20 yas alt1 37 olguluk pediyatrik intraokiiler
tiimdr serilerinde melanositom en sik goz i¢i tiimor (16 olgu,
%¢43) olarak bildirilmistir. En sik yerlesim yeri ag1 ile birlikte
siliyer cisim (%81) olmustur. Yazarlar pediyatrik ve erigkin
grup arasinda melanositomun bazi Ozellikleri agisindan
farkliliklar gézlemislerdir. Cocuklarda melanositomun daha
biiyiik bazal ¢ap ve kalinlikta oldugunu ve hifema goriilme
ihtimalinin daha yiiksek oldugunu, ayrica 6n kamara
acist ve intraskleral limbal pleksus tutulumunun daha sik
oldugunu ifade etmislerdir. Erigkinlerde ise iris iizerinde
ince koyu spotlarla birlikte belirgin pigmentasyon (%92),
g0z i¢i basinct yiiksekligi (%42) ve optik disk atrofisi (%37)
daha sik goriilmiistiir. Eriskin tiimorlerde patolojik olarak
genellikle mitoz olmadigi goriilmiistiir. Pediyatrik grupta ise
yaygin nekroz ve malign degisiklikler daha sik goriilmiistiir.
Yazarlar siliyer cisim melanomlarin da melanositomlar gibi
yavas bilyiiyen tiimdrler olmasi nedeniyle klinik olarak ayirici
taninin zor olabilecegini ifade etmislerdir. Boyle durumlarda
teknik olarak miimkiinse, gozlem yerine iridosiklektomi
(PTSU) ve

mikroinvaziv vitrektomi ve goz giiresi rekonstruksiyonu

veya parsiyel tarnsskleral skleroiivektomi

yapmay1 tercih ettiklerini belirtmislerdir.”

Astrositik Hamartom

Retina ve optik diskin hamartomlar1 glial hiicrelerden
kaynaklanan benign tiimdorlerdir. Siklikla tuberosklerozis
kompleksinin (TSK) bir parcasi olarak goriiliirler. Nadiren
retinitis

de sporadik olarak veya noérofibromatozis-1,

pigmentoza, Usher sendromu ve Stargardt hastalifi ile

Kaderli B. Intraokiiler Tiimérii Olan Pediyatrik Olgularda Cerrahi Tedavi. Giincel Retina 2025; 9 (3): 337-349.

birlikte goriliirler. Tuberoskleroz olgularinin %50’sinde
astrositik hamartom ortaya ¢ikar ve bunlarin %30’u iki

tarafl1 olur.””%

Astrositik hamartomlar genellikle duragan lezyonlar
olmakla birlikte, dev hiicreli astrositomlar progersif biiyiime
gosterebilirler ve sekonder glokom ve eniikleasyona kadar
gidebilen ciddi goz hasarina yol acabilirler. Bunlar malign

fakat metastaz yapmayan tiimor olarak kabul edilir.””

Agresif tiimoérlerde vitreus hemorajisi, subretinal
hemoraji, masif eksudasyon, tiimor nekrozu, neovaskiiler
glokom ve retina dekolmani gibi komplikasyonlar ortaya
¢ikabilir.”””" Astrositik hamartomlarin tedavisindeki giincel
yaklagimlar fotodinamik tedavi,” intravitreal anti-VEGF
veya steroid enjeksiyonlar1,” vitreus hemorajisi ve retina
dekolmani gibi durumlar i¢in PPV ve invaziv tiimdrler i¢in
eniikleasyon olarak siralanabilir.”*”* Fotodinamik tedavi
tek basina biitiin lezyonlar i¢in yeterli olmamaktadir.”®
Anti-VEGF enjeksiyonlar ve PPV ise sadece tiimoriin yol
act1g1 eksudasyon, makiila 6demi ve vitreus hemorajisi gibi
komplikasyonlarin tedavisinde adjuvan olarak etkili olmakla
birlikte, tiimor bliylimesini kontrol eden yontemler degildir.
Yakin zamanda mammalian target of rapamycin (mTOR)
inhibitorleri olan sirolimus ve everolimus gibi ilaglarin
TSK ile iliskili lezyonlarin tedavisinde etkili olduklar:
gosterilmigtir.”*””  Vitreus hemorajisi gelisen olgularda
olgunun durumuna goére gozlem, PPV ve eniikleasyon
(neovaskiiler glokom varlifinda) gibi yaklasimlar gerekli
olmaktadir.” Giincel yaklagim olarak vitreus hemorajisi
olgularinda PPV ile birlikte mTOR

kullanilmas1 Onerilmektedir. Bdylece vitreus hemorajisi

inhibitorlerinin

temizliginin saglanmasi ile birlikte tiimor biiyiimesi ve ona
bagli eksudasyonlar gibi sekonder etkileri de kontrol altina

almak miimkiin olabilmektedir.”*

Retina Pigment Epitelinin Konjenital Hi-
pertrofisi

Retina  pigment

epitelinin

konjenital hipertrofisi
(RPEKH) nadir goriilen benign bir lezyondur. Genellikle
tesadiifen tespit edilir. Bilyiik melanozomlar i¢eren RPE
hiicrelerinin hiperplazi ve hipertrofisidir. Tleri yaslarda
lezyonda hipopigmentasyon gelisebilir. Soliter, multifokal ve
atipik olmak iizere ii¢ alt tipi vardir. Tipik soliter RPEKH
lezyonu iyi smirli, diiz veya yiizeyden hafif kabarik, koyu

renkte ve yuvarlaktir.®’

Familyal adenomatdz polipozis, Gardner sendromu

ve Turcot sendromu gibi malignitelerin gelisebildigi
hastaliklarda da RPEKH benzeri lezyonlar goriilebilir.

Bu lezyonlar genellikle oval sekillidir ve kuyruk benzeri


https://eyewiki.aao.org/Optic_Disk_Melanocytoma_and_Optical_Coherence_Tomography_Angiography_OCT-A#cite_note-:0-1
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uzantilart vardir.”® Bu lezyonlart RPEKH’den ayirmak i¢in
bunlara pigmente okiiler fundus lezyonlar1 (pigmented
ocular fundus lesions, POFL) ismi verilir.”

Retina pigment epitelinin konjenital hipertrofisi i¢in
genellikle tedavi gerekmez. Bununla birlikte uzun dénem
takip Onemlidir. Nadiren RPEKH lezyonlarindan RPE
adenomu/adenokarsinomu gelisebilir. Bu lezyonlar1 malign
melanomdan ayirmak zor oldugundan, RPEKH kaynakli
RPE

uygulanir.

Koroidal Osteom

Koroidal osteom, normal vaskiiler yapinin yerini matiir

adenokarsinomlarinda  genellikle  eniikleasyon

80-90

kemik dokusunun aldigi benign bir kalsifiye tiimordiir.
Sebebi bilinmemektedir.” > Genellikle geng¢ kadinlarda tek
tarafli amelanotik bir kitle olarak hayatin ikinci ve ii¢lincii
on yilinda teshis edilir.”’ Genis bir seride (75 g6z) 10 yillik
izlemde %51 oraninda biiyiime, %46 dekalsifikasyon ve %31

olguda da KNV gelisimi goriilmiistiir.”

Tedavi

etkilerine bagldir. Asemptomatik veya duragan tiimorler

se¢imi timoriin  yerlesimine ve sekonder
icin gozlem yeterlidir. Koroid neovaskiilarizasyonu i¢in anti-
VEGF enjeksiyonlar1 uygulanmaktadir.”*”* Ekstrafoveal
timorlerde  fotodinamik  tedavi ile dekalsifikasyon
uyarilarak timdoriin stabilizasyonu saglanabilir ve foveaya
dogru biliylimesi engellenebilir.”® Subfoveal tiimorlerde
amag tiimoriin kalsifiye bir sekilde kalmasini saglayarak
iizerindeki retinanin dejenerasyonunu engellemektir.”’
Timoriin dekalsifiye olmasinin koryokapillaris atrofisi, RPE
atrofisi, fotoreseptdr kaybi ve gérme kaybi ile sonuglandigi

93,97

gosterilmistir. Dekalsifikasyonu 6nlemek amaciyla

kalsiyum takviyesi onerilmistir.”’

Bessho ve ark.” 35 yasindaki bir kadinda makiila
temporalinde yerlesen ve eksudatif retina dekolmaninin
eslik ettigi 4 disk capindaki lezyon igin amelanotik
melanom giiphesi nedeniyle 25 gauge vitrektomi ile biyopsi
planlamislardir. Lezyonun sertligi nedeniyle biyopsi yapmak
miimkiin olmayinca yazarlar timorii ¢ikartmaya karar
vermislerdir. Oncelikle timér etrafina 4-5 sira endolazer
yapilmis, takiben tiimér iizerinde retinektomi yapilarak
20-gauge diiz MVR bigak ile sklera ylizeyinden yontularak
serbestlestirilmis, takiben lensektomi sonrasi yapilan 10
mm’lik sklerokorneal kesiden disar1 alinmistir. Ameliyat
sonunda afak birakilan hastaya silikon konulmustur. Bir ve

3 ay sonra sirasiyla silikon bosaltma ile epiretinal membran

soyulmasi ve goz i¢i lens yerlestirilmesi islemleri yapilmistir.
Histopatolojik olarak koroidal osteom saptanan hastanin 10
aylik izleminde herhangi bir komplikasyon gelismemis ve 0.7
gorme saglanabilmistir. Yazarlar tlimdriin ¢ikartilmasinin
kesin taniy1 saglamak ve gereksiz tedavilerin engellenmesi
gibi avantajlarinin olmasiyla birlikte, farkli tiimér tiplerinde
timor ekimi veya yayilimi gibi riskler nedeniyle bu
yaklagimin ¢ok sinirli bazi olgularda uygun olabilecegini

ifade etmislerdir.”

Uveal Melanom (UM)

UM en sik goriilen primer goz i¢i malignitedir. Tiim viicut
melanomlarinin %5’ini teskil eder.” Daha sik yaslilarda

goriiliir ve pik insidans: 70 yas civaridir.'”

Pediyatrik UM olduk¢a nadir goriilir ve tiim {iveal
%0.8-1.1"ini
Onkoloji Grubu tarafindan yapilan ¢ok merkezli retrospektif

melanomlarin olusturur.”” Avrupa Oftalmik
bir gozlemsel ¢alismada, 1968 ile 2014 yillar1 arasinda 1-17 yas
arasinda 114 ¢ocuk, 18-25 yag arasinda 185 geng yetigkin olgu
tespit edilmistir. Tani sirasinda median yas 15.1 yil bulunmustur.
Hastaligin insidansinin 5 ile 10 yas arasinda yilda %0.8, 17 ile
24 yas arasinda ise yilda %8.8 artis gosterdigi hesaplanmisgtir.'”’
Baska calismalarda da adolesan ¢agda hastaligin insidansinda

artig oldugunu bildirilmistir.'*>*

Cocuklarda sag kalim oranlarinin geng ve eriskinlere
gore daha iyi oldugu goriilmistiir. Bu da ¢cocuklarda melanom
biyolojisinin farkli olabilecegini diisiindiirmektedir.'”"-'"*

Shields ve ark." 8033 olguluk UM serilerinde 20 yas ve
altinda 106 olgu (%]1), 21-60 yas aras1 4287 olgu (%53) ve 60
yas iizerinde 3640 olgu (%45) tespit ettiklerini bildirmistir.
Yazarlar timor bazal g¢apinin, kalinliginin, ekstraokiiler
yayilimin, metastaz ve Olim oranlarinin yasla birlikte
arttigini bildirmislerdir. Ayrica pediyatrik yas grubunda
melanomun pigmente olma, iris melanomu seklinde goriilme
ve tiimdriin foveola ve optik diskten uzak olma ihtimalinin
daha yiiksek oldugunu bildirmislerdir.'”

Cok merkezli retrospektif bir ¢calismada 1 ile 12 yaslar1
arasinda okiiler melanomu olan 133 olgunun metastaz ve
sag kalim oranlar1 bildirilmistir.'” Melanon alt tipleri olarak
koroid ve siliyer cisim melanomu 66 (%50), iris melanomu 33
(%25), konjonktiva melanomu 26 (%19) ve kapak melanomu
8 (%06) olguda saptanmistir. Metastaz oranlar1 asagidaki gibi
gergeklesmigtir:'”

*  Siliyer cisim ve koroid melanomu i¢in %12 (ortalama
takip 74 ay)
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+  Iris melanomu igin %9 (ortalama takip 85 ay)
*  Konjonktiva melanomu i¢in %19 (ortalama takip 50 ay)
*  Kapak melanomu i¢in %13 (ortalama takip 105 ay)

Ayn1  ¢aligmada Oliim  oranlar1 asagidaki  gibi

saptanmigtir:'”®

e Siliyer cisim ve koroid melanomu i¢in %5
«  [ris melanomu igin %3
*  Konjonktiva melanomu igin %8

*  Kapak melanomu i¢in %0

Uveal melanom tedavi segenekleri olarak cerrahi,

radyasyon tedavisi, lazer tedavisi ve bispecific fusion
proteins (tebentafusp) gibi segenekler bildirilmigtir.'”"'*>0-107
Tek merkezli retrospektif bir c¢aligmada 21 yasindan
kiiciik 18 UM olgusunun tedavi sonuglar1 bildirilmistir.'°
Olgulara entikleasyon (n=9), transskleral en-blok rezeksiyon
(n=3), plak radyasyon (n=5) ve proton 1sin (n=1) tedavileri
uygulanmistir.  Sekiz olgu metastaz nedeniyle hayatini
kaybetmistir. Metastazin saptanmasindan sonra ortalama
yasam siiresi 2.3 ay olmustur. Median sag kalim ise 11.9 yil

olmustur.'”

Eriskinlerde yapilan faz III c¢aligmada tabentafusp
(glikoprotein 100 peptid igin bispesifik sinirli bir T-hiicre
reseptori) ile tmit vaat eden sonuglar bildirilmistir."’

Cocuklar i¢in etkisi bilinmemektedir.

UM  giincel PPV  ve

endorezeksiyon yaygin olarak uygulanmasina ragmen,'”

Eriskinlerde tedavisinde
pediyatrik yas grubunda bu tedavinin yeri ile bilgiler daha
sinirlidir. Zhou ve ark. intraokiiler tiimor tedavisiicin kombine
parsiyel tarnsskleral skleroiivektomi ve mikroinvaziv
vitrektomi ve goz giiresi rekonstruksiyonu yapilan 366 asyali
olgunun sonuglarini bildirmislerdir.”” Yirmi yas alt1 olgular
(n=37, yas aralig1 1-19 yil, ortalama yas 8.5 yil, median yas
7 yil) pediyatrik grup olarak incelenmistir. Pediyatrik yas

grubunda histopatolojik taninin:*

e 8(%21.6) medulloepitelyoma

e 6(%43.3) melanositom

*  5(%13.5) olguda melanom

*  1(%2.7) olguda schwannom

* 2 (%5.4) olguda leiomiyom

e 2(%5.4) neviis

*  2(%5.4) enflamatuvar graniillom

¢ 1(%2.7) olguda hemanjiyom oldugu saptanmistir.

Histopatolojik incelemede pediyatrik grupta 26 (%70)
olguda (8 olgu medulloepitelyom, 13 olgu siliyer cisim

Kaderli B. Intraokiiler Tiimérii Olan Pediyatrik Olgularda Cerrahi Tedavi. Giincel Retina 2025; 9 (3): 337-349.

melanositomu, 5 olgu iiveal melanom) pozitif timor
sinirlart saptanmistir. Timor 22 (%59.5) olguda klinik
olarak pigmente ve 15 (%40.5) olguda non-pigmente olarak

izlenmistir. Bagvuru anindaki bulgular:®

e 30 (%81) olguda sentinel damarlar

1 (%3) olguda hematokornea

* 12 (%32.4) olguda bant keratopati

* 1 (%3) olguda psodohipopiyon

* 1(%3) olguda hifema

* 2 (%6) olguda goz i¢i basinct yiiksekligi
e 7(%]19) rubeozis iridis

e 4 (%]11) olguda iris stromada ekimler

e 2(%6) olguda iris kisti

e 8(%21.6) olguda lens dislokasyonu

e 1(%3) olguda agida ekimler

9 (%24.3) olguda katarakt

1 (%3) olguda besleyici veya drene edici damar

olmustur.

Pediyatrik grupta goz korunma orani %81.1 olarak
bildirilmistir. Melanom saptanan 213 olgunun 208’inin
yetiskin ve sadece 5’inin ¢ocuk oldugu gorilmistiir.
Pediyatrik melanom grubunda ortalama yas 6 (median
5 yil, aralik 2-11 yas) olarak ol¢lilmiistiir. Olgularin 4’
pigmente ve 1’1 non-pigmente olarak degerlendirilmistir.
Melanom yerlesim yeri 4 (%80) olguda koroid, 1 (%20)
olguda siliyer cisimdir. Ortalama 148 aylik izlemde 3 (%60)
olguda rekiirrens saptanmistir. Hicbir olguda metastaz
goriilmemistir. Rekiirrens gelisen 2 olguda eniikleasyon ve 1

olguda da iodin-125 plak brakiterapi uygulanmigtir.”

Yakin zamanlarda ortaya ¢ikan bir diger yaklasim ise
retinay1 radyoterapinin olumsuz etkilerinden korumak
amaciylaPPV yapilmasive gozicine silikonkonulmasidir. Goz
icindeki silikon yaginin retinay1 iodine-125 radyasyonundan
%50-60 oraninda korudugu,'”” tek basina plak terapiye

110

gore 2. yilda retinopati oranlarini azalttigi'’ ve biiylk
koroidal melanomlarda tek basina plak radyoterapiye gore
2. yilda daha iyi gérme sonuglar1 sagladigi'' gosterilmistir.
Palladium-103 ile yapilan baska bir ¢alismada, tek basina
iodine-125 ile kiyaslandiginda silikonun %75-80 oranlarinda
daha iyi retina korumasi sagladigi bildirilmistir."” Bu

yaklasimin ¢ocuklardaki klinik sonuglar1 bilinmemektedir.

Pediyatrik yas grubu PPV zorluklari ve hastaligin
kompleks yapisi dikkate alindiginda, cocuk UM tani, tedavi

ve takibi bu konuda uzmanlasmis merkezlerde yapilmalidir.
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Pediyatrik yas grubunda gézigitiimdrlerini dogrutanimak
ve tedavi etmek hastanin sonraki yasam kalitesi ve sekli
acisindan ileri derecede 6nem arz etmektedir. Cocuklarda
muayene zordur ve kolayca yanlis teshis konulabilir. Teshisten
emin olunmadiginda hasta mutlaka daha yetkin bir merkeze
refere edilmelidir. Cocuklarda intraokiiler tiimor tedavisinde
cerrahi tedavi genellikle primer tedavi olmamakla birlikte,
yardimci veya gz koruyucu bir tedavi olarak giderek daha
stk bir sekilde uygulama alani bulmaktadir. Yine de daha

genis ve iyi planlanmis ¢alismalara ihtiyag vardir.
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