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Surgical Management of Pediatric Patients with Intraocular Tumors

ÖZ

Pediyatrik ve erişkin yaş grubunda göz içi tümörlerin 
insidans ve prevalansı farklıdır. Ayrıca aynı tip 
tümörler çocuklarda farklı klinikopatolojik özellikler 
gösterebilir. Farklı benign veya malign tümörler için 
tedavi stratejileri gözlem, kriyoterapi, termoterapi, 
lazer fotokoagülasyon, cerrahi eksizyon, plak 
brakiterapi, radyoterapi, kemoterapi ve enükleasyon 
olarak sıralanabilir. Tedavide amaç tümörü kontrol 
etmek, hastanın hayatını korumak veya uzatmak 
ve göz küresini ve görmeyi korumaktır. Cerrahi 
rezeksiyon primer veya başka bir tedaviye ek 
olarak gözü yerinde korumak amacıyla yapılabilir. 
Günümüzde skleroüvektomi ve/veya vitrektomi gibi 
cerrahi tedaviler pediyatrik yaş grubu intraoküler 
tümörlerde giderek daha sık uygulama alanı 
bulmaktadır.

Anahtar kelimeler: Pediyatrik, göz içi tümör, 
cerrahi eksizyon, skleroüvektomi, 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. 
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İntraoküler Tümörü Olan Pediyatrik Olgularda Cerrahi Tedavi

DERLEME REVIEW

Giriş

Göz içi tümörlerde cerrahi girişimler başlıca biyopsi, 
eksizyon ve tümöre veya tedavisine bağlı komplikasyonları 
tedavi etmek amacıyla yapılır.1 İlk biyopsi Hirschberg 
tarafından 1868 yılında yapılmış ve zamanla farklı yöntemler 
tanımlanmıştır. Günümüzde biyopsi ince iğne yöntemi, pars 
plana vitrektomi (PPV), transretinal biyopsi ve veya parsiyel 

lamellar skleroüvektomi (PLSU) yönetemleri ile yapılabilir.1 
İlk göz içi tümör rezeksiyonu 1911 yılında Zirm tarafından iris 
ve siliyer cisim tümörü için yapılmıştır.2 Takiben 1961 yılında 
Stallard skleral flep kaldırılması, sklera, koroid ve retinaya 
diyatermi uygulanması ve koroidal tümörün çıkartılmasını 
içeren yöntemini tanımlamış ve buna “parsiyel siklektomi” 
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adını vermiştir.3Bu yöntem sonraki yıllarda geliştirilmiş 
ve iridosiklektomi, PLSU, trasskleral lokal rezeksiyon ve 
ekzorezeksiyon gibi isimler almıştır.1 Günümüzde bu cerrahi 
yöntemler üveal melanom, melanositom, medulloepitelyom, 
siliyer cisim adenomları, schwannom ve leiomiyom gibi 
tümörlerde uygulanmaktadırlar.

Endorezeksiyon ise vitreoretinal cerrahi ile intraoküler 
tümör eksizyonunu tanımlar.1 Bu yöntem ilk kez Peyman 
ve Charles4 tarafından 1988 yılında tanımlanmış ve sonraki 
yıllarda Damato ve ark.5,6 tarafından geliştirilmiştir. Günümüzde 
başlıca koroidal melanomlar için uygulanan bir yöntemdir.

Pediyatrik yaş grubunda görülen intraoküler tümörler 
ise hem tümör tipi, hem de yerleşim yerleri açısından 
erişkin gruba göre bazı farklıklar gösterirler. Bu nedenle 
skleroüvektomi veya endorezeksiyon gibi uygulamalar çok 
daha geç yıllarda uygulama alanı bulmuştur. İlk yayınlar, 
retinoblastom olduğu bilinmeyen olgularda retina dekolmanı 
ve vitreus hemorajisi gibi komplikasyonlar için yapılan 
vitreoretinal cerrahiyi içermektedir.7-9 Sonraki yıllarda 
yayınlanan geniş seriler pediyatrik yaş grubunda uygulanan 
vitreoretinal cerrahinin endikasyonlarını ve sonuçlarını daha 
net ortaya koymuştur.10-15

Pediyatrik olgulardaki vitreoretinal cerrahi kendine has 
özellikler ve zorlukları olan bir alandır. Özellikle vitreoretinal 
patoloji tümör gibi hastanın hayatını ve görmesini tehdit eden 
bir hastalığa sekonder geliştiğinde zorluk derecesi daha da 
artar. Bu nedenle bu hastalar bu konuda uzmanlaşmış kişi ve 
kurumlarca ele alınmalıdır. Bu yazıda pediyatrik hastalarda 
ortaya çıkabilen aşağıdaki patolojilerde dikkat edilmesi 
gereken hususlar ve güncel yaklaşımlar ele alınacaktır:

•	 Retinoblastom

•	 Medulloepitelyom

•	 Retinal kapiller hemanjiyom

•	 Melanositom

•	 Astrositik hamartom

•	 Retina pigment epitelinin konjenital hipertrofisi

•	 Retina pigment epitelinin kombine hamartomu

•	 Koroid osteomu

•	 Üveal melanom

Retinoblastom

Retinoblastom, bebek ve çocuklarda hayatı ve görmeyi 
tehdit eden en sık primer malign göz içi tümörüdür.  
Başarılı bir tedavi için erken tanı, erken tedavi ve hastanın 

durumuna göre kişiselleştirilmiş yaklaşım gerekir.16 Erken 
evre olgularda kombine lokal tedavi ve sistemik kemoterapi 
ile hastanın hayatını ve gözünü muhafaza etmesi beklenir.17 
Ülkenin gelişmişlik durumuna göre sağ kalım oranı %80 ile 
%100 arasında bildirilmektedir.18 Özellikle tümörün büyük 
olduğu ve optik siniri invaze ettiği ileri evre olgularda 
sistemik metastazı engellemek için gözün alınması gerekir. 

Gözün yerinde korunamamasının temel nedeni 
kemoterapiye olan dirençtir. Sistemik kemoterapi uygulanan 
1483 gözün metaanaliz sonuçlarına göre, göz korunma oranı 
evre D için %40, evre D için %18 olarak bildirilmiştir.19 
İntraarteriyel kemoterapi uygulanan 757 gözlük bir seride göz 
korunma oranı %66 olarak bildirilmiştir.20 Gözün yerinde 
korunamamasının temel nedenleri kemoterapiye dirençli 
tümörün rekürrensi, tümöre bağlı katarakt, retina dekolmanı, 
vitreus hemorajisi ve tümör progresiyonun takibini ve fokal 
tedavilerin (lazer, kriyoterapi, brakiterapi) uygulanmasını 
zorlaştıran vitreus ekimlerinin veya bulanıklığının varlığı 
olarak sıralanmıştır.21,22

Sistemik kemoterapi etkili olmakla birlikte, ilaç direnci 
olan ve vitreus ekimi olan olgularda etkisi daha sınırlı 
olmaktadır.10 İlacın vitreus konsantrasyonunu arttırmak 
için intra-arteriyel kemoterapi uygulanabilmekle birlikte, 
etki yine de %64-67 seviyelerinde kalmaktadır.23 Diğer bir 
yaklaşım olan intravitreal melfalan uygulamasında ilaca 
bağlı korioretinal toksisite, tekrarlayan düşük dozlarda ilaca 
direnç gelişimi ve buna bağlı ekstraoküler yayılım riskinin 
artması gibi dezavantajlar söz konusudur.24 Melfalan’ın 
yetersiz kaldığı olgularda intravitreal topotecan uygulanan 
diğer ajandır.25 İntravitreal tedavinin aktif retinal tümöre 
etkili olmaması ve kemoterapötik ajanlara karşı direnci 
arttırması gibi dezavantajları nedeniyle uygulama alanı 
sınırlı kalmıştır.

Retinoblastom olgularında PPV tartışmalı bir konu 
olmakla birlikte, klinik pratikte başlıca aşağıdaki nedenlerle 
uygulanabilmektedir: 

Yanlış tanı nedeniyle vitreus hemorajisi ve retina 
dekolmanı gibi tümöre bağlı sekonder komplikasyonlar için. 

Vitreus ekimi veya kemoterapötiklere direnç geliştiren 
olgularda göz küresini yerinde tutmak amacıyla.

Tümörün yol açtığı katarakt, retina dekolmanı, vitreus 
hemorajisi veya vitreus bulanıklığı için.

Shields ve ark.7 ilk kez 2000 yılında daha önceden 
retinoblastom olduğu bilinmeyen 11 olgunun PPV sonuçlarını 
yayınlamışlardır. Bu hastaların tamamına PPV esnasında 
veya sonrasında retinoblastom tanısı konur konmaz 
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enükleasyon ve sistemik kemoterapi yapılmıştır. On olguda 
takip süresince sistemik metastaz veya orbital rekürrens 
olmamıştır. Bir olgu ise 2 yıl sonra yaşamını yitirmiştir. 
Yazarlar bu sonuçlar doğrultusunda retinoblastom şüphesi 
olan olgulara PPV önermemişlerdir. Kaliki ve ark. ameliyat 
öncesi retinoblastom tanısı olmayan 14 olgunun PPV 
sonuçlarını yayınlamışlardır.8 Enükleasyon ve anti-tümör 
tedaviye rağmen olguların %57’si hastalığın ilerlemesi 
nedeniyle izlem sırasında hayatını kaybetmiştir. Benzer 
hikâyeye sahip Shen ve ark.9 takip ettiği 2 olgu da sistemik 
metastaz nedeniyle hayatını kaybetmiştir.

Honavar ve ark.26 retinoblastom tedavisi sonrası 
herhangi bir göz içi ameliyatı geçiren 45 olgunun sonuçlarını 
yayınlamışlardır. Vitreoretinal cerrahi yapılan 12 olgunun 
takiplerinde 4 olguda tümör rekürrensi, 2 olguda sistemik 
metastaz gelişimi ve 7 olguda enükleasyon gerekli 
olmuştur. Yazarlar anti-tümör tedavi almış retinoblastom 
olgularında katarakt cerrahisinin nispeten güvenli ve 
etkili olduğunu, bununla birlikte skleral çökertme ve/veya 
vitrektomi uygulanan olgularda bilinmeyen bazı nedenlerle 
tümör nüksü, sistemik metastaz ve enükleasyon riskinin 
yüksek olduğuna inandıklarını bildirmişlerdir. Bu nedenle 
retinoblastom olgularında göz içi cerrahisinin çok istisnai 
bazı durumlarda haklı görülebileceğini ifade etmişlerdir.

Ji ve ark.11 daha önceden tedavi almış tek gözlü bir 
olguda kuru vitrektomi tekniği ile infüzyon sıvısını 
açmadan vitrektomi kesicisi ile vitreus içindeki sınırlı 
ekimleri temizlemiştir. Olgunun 26 aylık takibinde tümör 
rekürrensi veya metastaz izlenmemiştir. Yine Yarovoy ve 
ark.12 anti-tümör tedavi almış ve şüpheli aktif tümöre bağlı 
vitreus hemorajisi gelişen tek gözlü bir olguda melfalan 
irrigasyonu eşliğinde PPV yapmışlardır. Olgunun 34 aylık 
takibinde tümör rekürrensi veya metastaz olmamıştır. 
Benzer şekilde, Zhao ve ark.13 anti-tümör tedavi almış ve 
tedaviye dirençli olarak değerlendirilen tek gözlü 21 olguya 
melfalan irrigasyonu eşliğinde PPV ve endorezeksiyon 
yapmışlardır.  Ortalama 3.3 yıllık izlemde 18 olguda (%86) 
göz yerinde korunabilmiş, 5 olguda herhangi bir ek tedaviye 
ihtiyaç olmamış, 11 olguda ise sistemik veya intravitreal 
tedavi devam etmiştir. İki olguda tümör rekürrensi nedeniyle 
enükleasyon, 2 olguda tekrar PPV ihtiyacı olmuş ve 1 olgu da 
üçüncü PPV sonrası hayatını kaybetmiştir.

Li ve ark.10 2021 yılında PPV uyguladıkları 28 
retinoblastom olgusunun retrospektif sonuçlarını 
yayınlamışlardır. Tüm olgulara PPV öncesinde tümör 
hacmini küçültmek için sistemik kemoterapi ve gerekli 
olduğunda lazer fotokoagülasyon, kriyoterapi ve intra-
arteriyel kemoterapi uygulanmıştır. Bu konuda yetkin bir 

cerrah tarafından bütün olgulara 23 veya 25 gauge PPV, 
tümör rezeksiyonu, lazer fotokoagülasyon veya kriyoterapi 
ve silikon tamponad uygulanmıştır. İnfüzyon sıvısına 5 µg/
ml melfalan konulmuştur. Tümörün makülayı da tuttuğu 
olgularda maküla da rezeke edilmiştir. Tümörün optik diske 
çok yakın olduğu olgularda mümkün olduğu kadar optik 
diski muhafaza edecek şekilde tümör dokusu alınmış ve 
ameliyat sonrasında muhtemel kalan tümör hücreleri için 
sistemik tedaviye devam edilmiştir. Ameliyat sırasında 
tümör dokusundan örnek alınmış ve tanı sonradan patolojik 
olarak teyid edilmiştir. Ameliyat sonunda sklerotomi 
yerlerine kriyoterapi yapılmış ve subkonjonktival olarak 
0.2 ml melfalan (5 µg, 25 µg/ml) enjekte edilmiştir. 
Subkonjonktival melfalan enjeksiyonu postoperatif dönemde 
2-4 kez tekrarlanmıştır. İzlem sırasında (ortalama 73,1 ay) 
tümör rekürrensi veya sistemik metastaz gelişen olgularda 
gecikmeden enükleasyon yapılmıştır. Ameliyat sonrası 
muayeneler sevoflurane anestezisi altında yapılmıştır. 
Ameliyat sonrası 4 olguda tekrar anti-tümör tedavi 
gerekmemiştir. Yirmi üç olguda (%82) şüpheli yeni lezyon 
veya diğer gözdeki lezyon nedeniyle bir veya birden fazla 
sistemik kemoterapi uygulanmıştır. İki olguda (%7) intra-
arteriyel tedavi ve 5 olguda da (%18) lazer ve kriyo gibi 
lokal tedaviler uygulanmıştır. Silikonu alınan ve dekolman 
gelişmeyen toplam 18 göz (%64) yerinde korunabilmiştir.  
Dokuz olguda (%32) enükleasyon gerekli olmuş ve 1 olgu 
da tümör rekürrensi nedeniyle hayatını kaybetmiştir. 
Diğer komplikasyonlar olarak 13 olguda (%46) katarakt, 
5 olguda (%18) silikon emülsifikasyonu, 2 olguda (%7) 
iris yapışıklıkları, 3 olguda (%10,7) bant keratopati, 1 
olguda glokom ve 1 olguda retinal neovaskülarizasyon 
gelişmiştir. Bant keratopati gelişen 3 olgudan 2’sinde 
fundusun görüntülenememesi ve muhtemel rekürrensin 
tespit edilememe riski nedeniyle enükleasyon yapılmıştır. 
Gözü yerinde kalan 18 olgunun 9’unda görme ışık negatif, 4 
olguda ışık hissi pozitif, 2 olguda görme el hareketi, 2 olguda 
parmak sayma, 1 olguda da 20/80 olarak ölçülmüştür. Takip 
süresince 5 yıllık sağ kalım ve göz korunma oranı sırasıyla 
%96,4 ve %67.9 olarak bildirilmiştir. Yazarlar, %64-67 
göz korunma oranı bildirilen intra-arteriyel kemoterapi23 
ile kıyaslandığında PPV’nin daha başarılı olmadığını 
belirtmişlerdir. Vitrektomiye rağmen evre E hastalığı olan 
bütün olgularda enükleasyon gerekli olmuştur.10 Evre D 
hastalığı olan olguların %68’i görmesini kalıcı olarak 
kaybetmiştir. Yazarlar kendi sonuçlarının yukarıda bahsi 
geçen diğer çalışmalardaki11-13 kadar olumlu olmamasının 
muhtemel nedeninin, kendi serilerindeki izlem süresinin 
daha uzun olması olabileceğini ifade etmişlerdir.  Tümör 
evre ve yerleşiminin prognoz ile yakından ilgili olduğu 
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görülmüştür.10 Evre B olgulardaki prognoz evre E’dekilere 
göre ve maküla ve optik diske yerleşim göstermeyen 
tümörlerde bu bölgelerde yerleşenlere göre daha olumlu 
bulunmuştur.

Zhao ve ark.14 2021 yılında bugüne kadar yayınlanan en 
büyük retrospektif seriyi (n=919) içeren çok merkezli verileri 
yayınlamışlardır. Güncel yaklaşımları yansıtması açısından 
bu çalışmadaki tedavi yaklaşımı ve sonuçlara biraz daha 
ayrıntılı bakmakta yarar olabilir. Yazarlar intraoperatif 
kemoterapötik infüzyonu ile birlikte yapılan PPV ve tümör 
rezeksiyonu işlemine “tylectomy” adını vermişlerdir. 
Tylectomy uygulanan (grup 1, n=256), tylectomy 
uygulanmayan (grup 2, n=370) ve enükleasyon uygulanan 
(grup 3, n=293) olguların sağ kalım ve göz korunma 
oranları karşılaştırılmıştır. Tylectomy endikasyonu olarak 
kemoterapi sonrası anlamlı tümör regresyonu olmaması veya 
progresyon olması, yeni tümör aktivitesi saptanması, yeni 
subretinal, epiretinal veya vitreus ekimlerinin saptanması, 
tümörün görülmesini engelleyecek vitreus opasitelerinin 
olması, ebeveyn tercihi veya enükleasyon reddi olarak 
belirtilmiştir. İntraoperatif olarak yaygın vitreus ekimleri 
saptanan hastalara potoperatif dönemde adjuvan intravitreal 
kemoterapi, yaygın retinal invazyonu veya koroidal 
invazyonu şüphesi olan olgulara postoperatif dönemde 
adjuvan sistemik kemoterapi önerilmiştir. Tylectomy için 
kesin kontraendikasyon olarak optik sinir invazyonu ve 
ekstraskleral yayılım, rölatif kontraendikasyon olarak 
ise optik sinirin tümör kitlesi nedeniyle gözlenememesi, 
foveal tutulum ve geniş retinal rezeksiyon gerektirecek 
yaygın retinal tutulum olarak belirtilmiştir. Tylectomy 
kararı verilirken hastanın klinik bulguları ve ebeynlerin 
seçimi dikkate alınmıştır. Evre E hastalar (ileri intraoküler 
retinoblastom) için enükleasyonun en güvenilir seçenek 
olduğu ebeveynlere açıkça bildirilmiştir.14

Ameliyattan önce genel anestezi altında skleral 
depresyon ile dilate fundus muayenesi yapılarak tümörün 
olmadığı sklerotomi yerleri belirlenmiştir.14 Göz dibinin 
görülemediği olgularda ultrason biyomikroskopi veya 
B-mod ultrasonografi ile sklerotomi yerleri belirlenmeye 
çalışılmıştır. Retina dekolmanı riskini azaltmak için ameliyat 
öncesinde veya sırasında tümör etrafına lazer fotokoagülasyon 
uygulanmıştır. Standart 23 veya 25 gauge valvsiz kanüller 
daha önceden belirlenen yerlerden transkonjonktival olarak 
yerleştirlmiş. İnfüzyon sıvısına melfalan (5 µg/ml) konulmuş 
ve her 3-5 dakikada bir göz yüzeyi bu sıvıyla yıkanmıştır. 
Vitrektor ile vitreus ekimleri aspire edilmiş ve yumuşak 
tümör rezeke ve aspire edilmiştir. Tümörün koroide uzandığı 
durumlarda lezyon etrafına kanamayı engellemek için 

önce endodiyatermi yapılarak tümör dokusu çıplak sklera 
kalacak şekilde rezeke edilmiştir. Katarakta bağlı fundusun 
iyi görülemediği olgularda lensektomi, ön segmentte tümör 
ekimleri varlığında bunlar aspire edilmiş, siliyer cisim 
invazyonu varlığında ise siliyer cisim rezeksiyonu işleme 
ilave edilmiş. Vitrektor ile rezeke edilemeyen rezidüel 
kalsifiye tümör dokusu varlığında sklerotomi 20 gauge 
genişletilerek fragmatom ile parçalanmış ve aspire edilmiş 
veya mikroforseps ile sklerotomiden dışarı alınmıştır. Retina 
dekolmanı tehdidi olanlara, retinektominin 3mm’den daha 
geniş olanlara ve anterior rezeksiyon yapılanlara silikon 
yağı konulmuştur. Ameliyatın bitiminde peritomi yapılarak 
skleral yüzey açığa çıkartılmış ve 5 µg /ml melfalan içeren 
infüzyon sıvısı ile yıkanmıştır. Takiben sklerotomiler, 
tenon kapsülü ve konjonktiva sütüre edilmiştir. Son olarak 
subkonjonktival olarak 0.2 ml melfalan (5 µg, 25 µg/ml) 
sklerotomi alanlarına enjekte edilmiştir.14

Beş yıllık göz korunma oranı grup 1’de grup 2’ye göre 
anlamlı olarak daha yüksek bulunmuştur (sırasıyla %78,9 ve 
%42.1; p<0,001).14 Tahmin edilen 5 yıllık hastalığa spesifik 
sağ kalım grup 1 için %96, grup 2 için %90 ve grup 3 için 
%95 olarak bildirilmiştir. Grup 1’deki sağ kalım oranı grup 
2 ‘den anlamlı olarak daha iyi (p=0,003) olmuş, grup 3’ten 
ise farklı (p=0,367) bulunmamıştır. Yazarlar multimodal bir 
yaklaşımın parçası olarak kemoterapiye dirençli tümörlerde, 
tümöre bağlı kompklikasyonların varlığında veya tedaviyi 
terk etme ihtimali olan olgularda tylectomynin olumlu katkı 
sağlayabileceğini bildirmişlerdir.14

Zhao ve ark.14 serisinde tylectomy sonrası rekürrensin 
sık olduğu bir yer de ön segment olmuştur. Bunun muhtemel 
nedenlerinin iris, siliyer cisim ve zonüllerde yer alabilecek 
tümör ekimlerinin görüntülenme ve erişim zorluğu olabilir. 
Ön segmentte tümör varlığında eksizyon uygulanmış 
olmakla birlikte, rezidüel tümör dokusu rekürrense neden 
olmuş olabilir. Yazarlar grup1’de tümör metastazı nedeniyle 
hayatını kaybeden hastaların tamamının adjuvan kemoterapi 
almamış olduklarını not etmişlerdir. Muhtemel yayılım 
olarak da subklinik kan yolu metastazları veya optik sinire 
ekimlerin olabileceği hipotezini ileri sürmüşlerdir.  Yazarlar 
bu nedenlerle 2017 yılından bu yana tylectomy uygulanan 
bütün hastalara ameliyat sonrası 2 siklus adjuvan sistemik 
kemoterapi almalarını önerdiklerini ifade etmişlerdir.14

Aynı araştırmacı grubu tarafından ARVO 2024 
toplantısında retinoblastom tedavisi uygulanan olguların 
daha da genişletilmiş sistemik ve oküler sonuçları 
bildirilmiştir.15 Bu retrospektif çalışmada Çin’in 29 
merkezinden 2012 ile 2017 yılları arasında IIRC’ye (the 
International Intraocular Retinoblastoma Classification) 
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göre evre D ve E olarak sınıflandırılan ve göz koruyucu 
tedavi uygulanan olgular dahil edilmiştir. Toplam 1016 
hastanın 1322 gözü iki grup olarak incelenmiştir: tylectomy 
uygulanan ve 470 (%36) hastadan oluşan grup 1 ve tylectomy 
uygulanmayan ve 852 (%64) hastadan oluşan grup 2. Primer 
tedavi olarak 990 (%75) hastada sistemik kemoterapi, 332 
(%25) hastada ise intra-arteriyel kemoterapi verilmiştir. 
Yazarlar 5 yıllık göz korunma oranının tylectomy yapılan 
grup 1’de tylectomy yapılmayan grup 2’ye göre daha yüksek 
olduğunu bildirmişlerdir (sırasıyla %80 ve %47, p<0,001). Bu 
değerler hem evre D (sırasıyla %81 ve %62, p<0.001), hem de 
evre E olgularda benzer şeklide bulunmuştur (sırasıyla %77 
ve %20, p<0.001). Yine 5 yıllık sağ kalım oranları grup 1 
ve 2 için primer sistemik kemoterapi alanlarda sırasıyla %80 
ve %40 (p<0,001), intra-arteriyel kemoterapi alanlarda ise 
sırasıyla %80 ve %67 (p<0,001) olmuştur. Ayrıca tylectomy 
öncesinde uygulanan sistemik kemoterapi siklus sayıları 
grup 1’de grup 2’ye göre daha yüksek (sırasıyla ortalama, 
3.1 ve 2.5, p<0,001), intra-arteriyel kemoterapi sayıları ise 
benzer (sırasıyla ortalama 1.4 ve 1.6; p=0,072) bulunmuştur. 
Adjuvan intra-arteriyel veya sistemik kemoterapi arasında 
grup 1’de tylectomy sonrasında göz korunma oranları 
açısından fark olmadığı görülmüştür (sırasıyla %80 and 
%81, p=0,433). Yine 5 yıllık sağ kalım oranları açısından 
grup 1 ve grup 2 arasında fark görülmemiştir (sırasıyla %95 
ve %92, p=0,065). Yazarlar kemoterapinin yetersiz kaldığı 
olgularda sonraki kemoterapi sikluslarının başarılı olma 
ihtimalinin daha az olduğunu,27-29 tylectomy’nin ise tümörün 
biyolojisinden bağımsız olarak tümör dokusunu ortadan 
kaldırdığını, dolayısıyla ilave kemoterapilerin yol açabileceği 
nötropeni ve gözün yerinde kalmasını zorlaştırabilecek 
vitreus kesafetleri veya hemorajisi gibi sorunları bertaraf 
edebileceğini iddia etmişlerdir.  Bu çalışmada da tylectomy 
esas olarak kemoterapiye yardımcı bir yöntem olarak 
kullanılmıştır. Yazarlar tylectomy’nin kemoterapiye dirençli 
tümörün fiziksel olarak alınmasını ve önceki tedavilerin 
komplikasyonlarının çözümünü sağlayarak, daha önceden 
yerinde korunması mümkün olmayan gözlerin korunmasını 
sağlayabileceğini ifade etmişlerdir. Sonuç olarak da 
tylectominin, multimodal bir tedavinin parçası olarak gözün 
yerinde kalma ihtimalini arttırdığı ve sağ kalım üzerine de 
olumsuz etkisinin olmadığını ifade etmişlerdir.15

Retinoblastom olgularında kemoterapi ve radyoterapi 
sonrası gelişebilen vitreus hemorajisi, retina dekolmanı, 
vitreus bulanıklığı gibi komplikasyonlar için PPV ihtiyacı 
ortaya çıkabilmektedir.30,31 Bu serilerdeki olguların 
prognozu kontrolsüz tümörü olanlara göre daha iyi 
görünmektedir. Bütün bu bilgiler ışığında retinoblastom 
olgularında uygulanabilecek PPV için bazı ortak öneriler 

ortaya çıkmıştır: (1) Cerrahi öncesi tümör stabilize edilmiş 
olmalıdır. Tümör ne kadar uzun süre boyunca kontrol altında 
olursa, vitrektomi sonucu o kadar iyi olmakta ve rekürrens 
ve metastaz riski de o kadar düşük olmaktadır.32 (2) Lokalize 
vitreus ekimleri öncelikli olarak ameliyatın başında kuru 
vitrektomi tekniği ile temizlenmelidir.11 (3) Uygun kesi hızı 
ve düşük vakum değerleri seçilmelidir.11 (4) İnfüzyon sıvısına 
mutlaka kemoterapötik bir ajan konulmalı ve ameliyat 
sonunda sklerotomiler etrafına mutlaka subkonjonktival 
kemoterapötik enjekte edilmelidir. (5) Ameliyat sonrası 
mutlaka çok sıkı bir takip programı uygulanmalı ve rekürrens 
veya metastaz durumunda beklenmeden enükleasyon 
yapılmalıdır.10

Retinoblastomu olan bütün hastalar için en güvenli 
yaklaşım enükleasyondur. Pars plana vitrektomi (veya 
tylectomy) ancak istisnai bazı durumlarda akla gelmesi 
gereken bir yaklaşımdır. Sistemik veya intra-arteriyel 
kemoterapiye iyi yanıt vermeyen olgularda, tedaviye bağlı 
vitreus hemorajisi, vitreus bulanıklığı veya retina dekolmanı 
gibi komplikasyonlarda veya ebeveynlerin hastalığın ileri 
evresine rağmen gözün veya görmenin korunmasını istediği 
durumlarda multimodal bir tedavi yaklaşımının parçası 
olarak tylectomy önerilebilir.14,15 Ameliyat kararı mutlaka 
alanında çok deneyimli bir ekip tarafından verilmeli, 
ameliyat tekniğine (sklerotomi yerleri, melfalan infüzyonu 
vb.) çok dikkat edilmeli ve mutlaka ayrıntılı onam formları 
alınmış olmalıdır. Ameliyat sonrası dönemde çok sıkı bir 
kontrol programı uygulanmalıdır. 

Medulloepitelyoma

İntraoküler medulloepitelyoma, non-pigmente siliyer 
epitelden kaynaklanan konjenital bir tümördür.33 Tipik 
olarak 2 ile 10 yaşları arasında ortaya çıkmakla birlikte, 6 
ay ile 79 yaş arasında olgular bildirilmiştir.34-36 Tipik olarak 
tek taraflıdır ve olguların %20’sinde persistan hiperplastik 
primer vitreus eşlik eder.34

Medulloepitelyoma tedavisinde kesin belirlenmiş bir 
yöntem olmamakla birlikte, lezyonun büyüklüğüne ve 
yaygınlığına göre farklı yaklaşımlar uygulanabilmektedir. 
Küçük ve sınırlı (<3 saat kadranı veya <3 × 3 mm) 
lezyonlarda iridosiklektomi yeterli olabilir.37-39 Pars plana 
vitrektomi özellikle irideosiklektomi uygulanan olgularda 
ortaya çıkan retinal defekt tamiri için gerekli olan yardımcı 
bir işlemdir. Daha büyük (3 × 3 mm’den 6 × 6 mm’ye kadar) 
tümörlerde brakiterapi40 ve sistemik kemoterapi ile birlikte 
veya tek başına radyoterapi uygulanabilir.41 Büyük (>6 × 
6 mm) ve ileri evre tümörlerde enükleasyon altın standart 
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tedavidir.42 Medulloepitelyoma temelde lokal invazyon 
yapan bir tümördür ve tümörün tamamen çıkartılabildiği 
olgularda prognoz genellikle iyidir. Skleral invazyon varlığı 
kötü prognozun temel göstergesidir.43 

Ekstraskleral yayılım düşünülen olgularda residüel 
tümör ve orbital yayılım ihtimalini azaltmak amacıyla 
enükleasyondan önce veya sonra adjuvan kemoterapötek 
olarak ifosfamide, carboplatin, etoposide, vincristine, 
cisplatin, cyclophosphamide, kullanılabilmektedir. 
Olguların yaklaşık %5’inde ekzanterasyon gerekli 
olmaktadır. Metastaz nadir olmakla birlikte, boyun, parotis 
ve beyin metastazları bildirilmiştir. Olüm olguların yaklaşık 
%10-12’sinde görülebilmektedir. Düşük mortalitenin nedeni 
malign varyantlarda bile düşük tümör büyüme hızıdır.42

Ramasubramian ve ark. serisinde medulloepitelyoma en 
sık pediyatrik göz içi tümör ve en sık yanlış teşhis edilen 
tümör olarak bildirilmiştir.44 Broughton ve Zimmerman’ın 
56 olguluk serilerinde 45 (%80) olguda ilk tedavi olarak 
iridosiklektomi uygulanmış fakat takiplerde tamamına 
enükleasyon yapmak gerekmiştir. Olguların %20’sinde 
ekstraoküler yayılım gelişmiş ve %7 tümör ilişkili ölüm 
görülmüştür.34 Canning ve ark.40 16 olguluk serilerinde 
4 olguya ilk tedavi olarak rezeksiyon uygulanmış fakat 
tamamında enükleasyon gerekli olmuştur. Zhou ve ark.45 ise 
366 olguluk göz içi tümör serilerinde 37 pediyatrik (20 yaş altı) 
olgunun 8’inde (%22), erişkin 329 olgunun ise sadece 1’inde 
medulloepitelyoma saptamıştır. En sık tümör yerleşim yeri 
olarak siliyer cisim ve en sık bulgu olarak da %89 oranında 
rubeozis görülmüştür. Olguların tamamına limbus veya forniks 
tabanlı iridogoniosiklektomi yapılmıştır. Bir (%11) olguda 3 
ay sonra rekkürens gelişmiştir. Bu olguya ek tedavi olarak 
iodine-125 uygulanmakla birlikte, patolojik analizde yüksek 
evre malignite gelmesi neticesinde enükleasyon uygulanmıştır. 
Hiçbir olguda ekstraoküler yayılım veya metastaz görülmemiş 
ve göz korunma oranı %88.9 olarak bildirilmiştir.45

Retinal Kapiller Hemanjiyoblastom

İzole retinal kapiller hemanhioblastom (RKH) insidansı 
belirsiz olmakla birlikte, Von Hippel-Lindau hastalığının 
insidansı 36000 doğumda 1’dir. Tümör genellikle hayatın 
ikinci veya üçüncü on yılında saptanmakla birlikte, 
yenidoğandan 80 yaşına kadar olgular bildirilmiştir. Von 
Hippel-Lindau hastalığında tanı yaşı sporadik forma göre 
daha erken olmaktadır (sırasıyla 17,7 ve 30,8 yıl). Tanı 
sırasında hastaların 1/3’ünde birden fazla ve yaklaşık 
yarısında da her iki gözde retinal tümör vardır.46-48

Eksudasyona yol açmayan küçük lezyonlarda (≤500μm) 
gözlem yeterli olabilir. Özellikle jukstapapiller lezyonlarda 
lazer tedavisinin yol açabileceği optik sinir hasarı nedeniyle 
yakın gözlem önerilir. Periferik retinal lezyonlarda sonradan 
oluşabilecek retinal lezyonların tedavisi daha zor olabileceği 
için erken lazer tedavisi uygun yaklaşımdır.46,47

Lazer tedavisi daha çok 1,5 mm’den küçük lezyonlarda 
etkili olurken, 4,5 mm’ye kadar olan lezyonlarda denenebilir. 
Lazer doğrudan tümörün üzerine veya besleyici arteriole 
veya her ikisine yapılabilir.49 Jukstapapiller veya ekzofitik 
lezyonlarda koagülasyon elde etmek için daha güçlü lazer 
yanıkları ihtiyacı olduğundan, optik sinir veya büyük damar 
hasarı oluşabilir.50 Böyle durumlarda fotodinamik tedavi 
daha etkili ve zararsız olabilir.51

Lezyon 4 mm’den büyük olduğunda lazer veya kriyo 
ile başarılı sonuç almak pek mümkün olmamaktadır. Böyle 
olgularda plak radyoterapi ve eksternal radyoterapi daha 
uygun seçeneklerdir. Lezyonun büyük olduğu olgularda 
doğal seyrin veya tedavinin bir komplikasyonu olarak 
eksudatif, yırtıklı veya traksiyonel retina dekolmanı ve 
proliferatif vitreoretinopati (PVR) gelişebilir ve PPV gerekli 
olabilir.50,52 Vitrektomideki son gelişmelerin de katkısıyla 
yakın zamanda yapılan çalışmalarda PPV ve endorezeksiyon 
ile başarılı sonuçlar bildirilmiştir.53-58 Bu nedenle PPV giderek 
hastalığın daha erken evrelerinde uygulanır hale gelmektedir. 
İntraoperatif kanamayı azaltmak ve tümör eradikasyonunu 
sağlamak amacıyla endorezeksiyon öncesinde endodiyatermi 
kullanımı ve besleyici damar bağlanması gibi teknikler 
başarı oranlarını arttırmıştır.53,58,59 Postoperatif dönemde 
karşılaşılan başlıca komplikasyonlar ise yüksek oranda PVR, 
epiretinal membran formasyonu ve nüks retina dekolmanı, 
eksudasyonlar, retinal neovaskülarizasyon, neovasküler 
glokom, fitizis, fonksiyonel başarının düşük olması ve 
VHL hastalığı olanlarda yeni lezyon gelişimidir. Özellikle 
postoperatif dönemde PVR ihtimalini azaltmak amacıyla 
ameliyat sırasında endodiyatermi ve kriyoterapinin ölçülü 
kullanımı, arka hiyaloidin ve epiretinal membranların tam 
olarak alınması ve retinektominin de mümkün olduğunca 
sınırlı tutulması önerilir.58 

Melanositom

Melanositom, üveal dokunun herhangi bir yerinde ortaya 
çıkabilen, nevüs ve melanom gibi üveal melanositlerden 
kaynaklanan nadir ve benign bir pigmente tümördür. 
Patogenezi tam olarak bilinmemektedir. Tümörün konjenital 
bir lezyon olarak doğumda amelanotik şekilde var olduğuna 
ve yaşla birlikte artan pigment miktarı ile birlikte görünür 
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hale geldiğine inanılmaktadır.60-62 Tanı anında ortalama yaş 
yine üveal melanomda olduğu gibi 50 yıldır (1-91 yaş).61,63

Olguların çoğunda tümör ömür boyu stabil kalır ve 
yıllık kontroller yeterli olur.60,63 On yıllık longitudinal 
bir çalışmada olguların %32’sinde bir miktar büyüme 
olabileceği ve olguların %1-2’sinde malign dönüşüm 
olabileceği görülmüştür.63-65 Tümör genellikle optik disk 
üzerinde yerleşir ve horizontal olarak retina ve/veya koroid 
tabakasını da içine alacak şekilde büyür. Bu durumda 
jukstapapiller nevüs veya malign melanomdan ayırmak 
zor olabilir. Az miktardaki büyümeler genellikle malign 
değişim anlamına gelmemekle birlikte, daha agresif büyüme 
ve görmede azalmanın eşlik ettiği durumlarda enükleasyon 
düşünülmelidir.60,63 Melanositom tedavisinde genellikle 
PPV gerekli olmamaktadır. Shanmugam ve ark. vitreusta 
belirgin pigment kümeleri olan bir siliyer cisim melanositom 
olgusunda vitreus temizliği amacıyla tümöre herhangi bir 
işlem yapmadan komplikasyonsuz PPV yapmışlar ve olumlu 
görsel sonuç elde etmişlerdir.66

Zhou ve ark.45 20 yaş altı 37 olguluk pediyatrik intraoküler 
tümör serilerinde melanositom en sık göz içi tümör (16 olgu, 
%43) olarak bildirilmiştir. En sık yerleşim yeri açı ile birlikte 
siliyer cisim (%81) olmuştur. Yazarlar pediyatrik ve erişkin 
grup arasında melanositomun bazı özellikleri açısından 
farklılıklar gözlemişlerdir. Çocuklarda melanositomun daha 
büyük bazal çap ve kalınlıkta olduğunu ve hifema görülme 
ihtimalinin daha yüksek olduğunu, ayrıca ön kamara 
açısı ve intraskleral limbal pleksus tutulumunun daha sık 
olduğunu ifade etmişlerdir. Erişkinlerde ise iris üzerinde 
ince koyu spotlarla birlikte belirgin pigmentasyon (%92), 
göz içi basıncı yüksekliği (%42) ve optik disk atrofisi (%37) 
daha sık görülmüştür. Erişkin tümörlerde patolojik olarak 
genellikle mitoz olmadığı görülmüştür. Pediyatrik grupta ise 
yaygın nekroz ve malign değişiklikler daha sık görülmüştür. 
Yazarlar siliyer cisim melanomların da melanositomlar gibi 
yavaş büyüyen tümörler olması nedeniyle klinik olarak ayırıcı 
tanının zor olabileceğini ifade etmişlerdir. Böyle durumlarda 
teknik olarak mümkünse, gözlem yerine iridosiklektomi 
veya parsiyel tarnsskleral skleroüvektomi (PTSU) ve 
mikroinvaziv vitrektomi ve göz güresi rekonstruksiyonu 
yapmayı tercih ettiklerini belirtmişlerdir.45 

Astrositik Hamartom

Retina ve optik diskin hamartomları glial hücrelerden 
kaynaklanan benign tümörlerdir. Sıklıkla tuberosklerozis 
kompleksinin (TSK) bir parçası olarak görülürler. Nadiren 
de sporadik olarak veya nörofibromatozis-1, retinitis 
pigmentoza, Usher sendromu ve Stargardt hastalığı ile 

birlikte görülürler. Tuberoskleroz olgularının %50’sinde 
astrositik hamartom ortaya çıkar ve bunların %30’u iki 
taraflı olur.67,68

Astrositik hamartomlar genellikle durağan lezyonlar 
olmakla birlikte, dev hücreli astrositomlar progersif büyüme 
gösterebilirler ve sekonder glokom ve enükleasyona kadar 
gidebilen ciddi göz hasarına yol açabilirler. Bunlar malign 
fakat metastaz yapmayan tümör olarak kabul edilir.69

Agresif tümörlerde vitreus hemorajisi, subretinal 
hemoraji, masif eksudasyon, tümör nekrozu, neovasküler 
glokom ve retina dekolmanı gibi komplikasyonlar ortaya 
çıkabilir.70,71 Astrositik hamartomların tedavisindeki güncel 
yaklaşımlar fotodinamik tedavi,72 intravitreal anti-VEGF 
veya steroid enjeksiyonları,73 vitreus hemorajisi ve retina 
dekolmanı gibi durumlar için PPV ve invaziv tümörler için 
enükleasyon olarak sıralanabilir.74,75 Fotodinamik tedavi 
tek başına bütün lezyonlar için yeterli olmamaktadır.76 
Anti-VEGF enjeksiyonlar ve PPV ise sadece tümörün yol 
açtığı eksudasyon, maküla ödemi ve vitreus hemorajisi gibi 
komplikasyonların tedavisinde adjuvan olarak etkili olmakla 
birlikte, tümör büyümesini kontrol eden yöntemler değildir. 
Yakın zamanda mammalian target of rapamycin (mTOR) 
inhibitörleri olan sirolimus ve everolimus gibi ilaçların 
TSK ile ilişkili lezyonların tedavisinde etkili oldukları 
gösterilmiştir.76,77 Vitreus hemorajisi gelişen olgularda 
olgunun durumuna göre gözlem, PPV ve enükleasyon 
(neovasküler glokom varlığında) gibi yaklaşımlar gerekli 
olmaktadır.75 Güncel yaklaşım olarak vitreus hemorajisi 
olgularında PPV ile birlikte mTOR inhibitörlerinin 
kullanılması önerilmektedir. Böylece vitreus hemorajisi 
temizliğinin sağlanması ile birlikte tümör büyümesi ve ona 
bağlı eksudasyonlar gibi sekonder etkileri de kontrol altına 
almak mümkün olabilmektedir.74 

Retina Pigment Epitelinin Konjenital Hi-
pertrofisi

Retina pigment epitelinin konjenital hipertrofisi 
(RPEKH) nadir görülen benign bir lezyondur. Genellikle 
tesadüfen tespit edilir. Büyük melanozomlar içeren RPE 
hücrelerinin hiperplazi ve hipertrofisidir. İleri yaşlarda 
lezyonda hipopigmentasyon gelişebilir. Soliter, multifokal ve 
atipik olmak üzere üç alt tipi vardır. Tipik soliter RPEKH 
lezyonu iyi sınırlı, düz veya yüzeyden hafif kabarık, koyu 
renkte ve yuvarlaktır.67

Familyal adenomatöz polipozis, Gardner sendromu 
ve Turcot sendromu gibi malignitelerin gelişebildiği 
hastalıklarda da RPEKH benzeri lezyonlar görülebilir. 
Bu lezyonlar genellikle oval şekillidir ve kuyruk benzeri 

https://eyewiki.aao.org/Optic_Disk_Melanocytoma_and_Optical_Coherence_Tomography_Angiography_OCT-A#cite_note-:0-1
https://eyewiki.aao.org/Optic_Disk_Melanocytoma_and_Optical_Coherence_Tomography_Angiography_OCT-A#cite_note-:5-4
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uzantıları vardır.78 Bu lezyonları RPEKH’den ayırmak için 
bunlara pigmente oküler fundus lezyonları (pigmented 
ocular fundus lesions, POFL) ismi verilir.79

Retina pigment epitelinin konjenital hipertrofisi için 
genellikle tedavi gerekmez. Bununla birlikte uzun dönem 
takip önemlidir. Nadiren RPEKH lezyonlarından RPE 
adenomu/adenokarsinomu gelişebilir. Bu lezyonları malign 
melanomdan ayırmak zor olduğundan, RPEKH kaynaklı 
RPE adenokarsinomlarında genellikle enükleasyon 
uygulanır.80-90

Koroidal Osteom

Koroidal osteom, normal vasküler yapının yerini matür 
kemik dokusunun aldığı benign bir kalsifiye tümördür. 
Sebebi bilinmemektedir.91,92 Genellikle genç kadınlarda tek 
taraflı amelanotik bir kitle olarak hayatın ikinci ve üçüncü 
on yılında teşhis edilir.91 Geniş bir seride (75 göz) 10 yıllık 
izlemde %51 oranında büyüme, %46 dekalsifikasyon ve %31 
olguda da KNV gelişimi görülmüştür.93

Tedavi seçimi tümörün yerleşimine ve sekonder 
etkilerine bağlıdır. Asemptomatik veya durağan tümörler 
için gözlem yeterlidir. Koroid neovaskülarizasyonu için anti-
VEGF enjeksiyonları uygulanmaktadır.94,95 Ekstrafoveal 
tümörlerde fotodinamik tedavi ile dekalsifikasyon 
uyarılarak tümörün stabilizasyonu sağlanabilir ve foveaya 
doğru büyümesi engellenebilir.96 Subfoveal tümörlerde 
amaç tümörün kalsifiye bir şekilde kalmasını sağlayarak 
üzerindeki retinanın dejenerasyonunu engellemektir.97 
Tümörün dekalsifiye olmasının koryokapillaris atrofisi, RPE 
atrofisi, fotoreseptör kaybı ve görme kaybı ile sonuçlandığı 
gösterilmiştir.93,97 Dekalsifikasyonu önlemek amacıyla 
kalsiyum takviyesi önerilmiştir.97

Bessho ve ark.98 35 yaşındaki bir kadında maküla 
temporalinde yerleşen ve eksudatif retina dekolmanının 
eşlik ettiği 4 disk çapındaki lezyon için amelanotik 
melanom şüphesi nedeniyle 25 gauge vitrektomi ile biyopsi 
planlamışlardır. Lezyonun sertliği nedeniyle biyopsi yapmak 
mümkün olmayınca yazarlar tümörü çıkartmaya karar 
vermişlerdir. Öncelikle tümör etrafına 4-5 sıra endolazer 
yapılmış, takiben tümör üzerinde retinektomi yapılarak 
20-gauge düz MVR bıçak ile sklera yüzeyinden yontularak 
serbestleştirilmiş, takiben lensektomi sonrası yapılan 10 
mm’lik sklerokorneal kesiden dışarı alınmıştır. Ameliyat 
sonunda afak bırakılan hastaya silikon konulmuştur. Bir ve 
3 ay sonra sırasıyla silikon boşaltma ile epiretinal membran 

soyulması ve göz içi lens yerleştirilmesi işlemleri yapılmıştır. 
Histopatolojik olarak koroidal osteom saptanan hastanın 10 
aylık izleminde herhangi bir komplikasyon gelişmemiş ve 0.7 
görme sağlanabilmiştir. Yazarlar tümörün çıkartılmasının 
kesin tanıyı sağlamak ve gereksiz tedavilerin engellenmesi 
gibi avantajlarının olmasıyla birlikte, farklı tümör tiplerinde 
tümör ekimi veya yayılımı gibi riskler nedeniyle bu 
yaklaşımın çok sınırlı bazı olgularda uygun olabileceğini 
ifade etmişlerdir.98 

Üveal Melanom (ÜM)

ÜM en sık görülen primer göz içi malignitedir. Tüm vücut 
melanomlarının %5’ini teşkil eder.99 Daha sık yaşlılarda 
görülür ve pik insidansı 70 yaş civarıdır.100

Pediyatrik ÜM oldukça nadir görülür ve tüm üveal 
melanomların %0.8-1.1’ini oluşturur.101 Avrupa Oftalmik 
Onkoloji Grubu tarafından yapılan çok merkezli retrospektif 
bir gözlemsel çalışmada, 1968 ile 2014 yılları arasında 1-17 yaş 
arasında 114 çocuk, 18-25 yaş arasında 185 genç yetişkin olgu 
tespit edilmiştir. Tanı sırasında median yaş 15.1 yıl bulunmuştur. 
Hastalığın insidansının 5 ile 10 yaş arasında yılda %0.8, 17 ile 
24 yaş arasında ise yılda %8.8 artış gösterdiği hesaplanmıştır.101 
Başka çalışmalarda da adolesan çağda hastalığın insidansında 
artış olduğunu bildirilmiştir.102,103

Çocuklarda sağ kalım oranlarının genç ve erişkinlere 
göre daha iyi olduğu görülmüştür. Bu da çocuklarda melanom 
biyolojisinin farklı olabileceğini düşündürmektedir.101,102

Shields ve ark.104 8033 olguluk ÜM serilerinde 20 yaş ve 
altında 106 olgu (%1), 21-60 yaş arası 4287 olgu (%53) ve 60 
yaş üzerinde 3640 olgu (%45) tespit ettiklerini bildirmiştir. 
Yazarlar tümör bazal çapının, kalınlığının, ekstraoküler 
yayılımın, metastaz ve ölüm oranlarının yaşla birlikte 
arttığını bildirmişlerdir. Ayrıca pediyatrik yaş grubunda 
melanomun pigmente olma, iris melanomu şeklinde görülme 
ve tümörün foveola ve optik diskten uzak olma ihtimalinin 
daha yüksek olduğunu bildirmişlerdir.104 

Çok merkezli retrospektif bir çalışmada 1 ile 12 yaşları 
arasında oküler melanomu olan 133 olgunun metastaz ve 
sağ kalım oranları bildirilmiştir.105 Melanon alt tipleri olarak 
koroid ve siliyer cisim melanomu 66 (%50), iris melanomu 33 
(%25), konjonktiva melanomu 26 (%19) ve kapak melanomu 
8 (%6) olguda saptanmıştır. Metastaz oranları aşağıdaki gibi 
gerçekleşmiştir:105

•	 Siliyer cisim ve koroid melanomu için %12 (ortalama 
takip 74 ay)
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•	 İris melanomu için %9 (ortalama takip 85 ay)

•	 Konjonktiva melanomu için %19 (ortalama takip 50 ay)

•	 Kapak melanomu için %13 (ortalama takip 105 ay)

Aynı çalışmada ölüm oranları aşağıdaki gibi 
saptanmıştır:105

•	 Siliyer cisim ve koroid melanomu için %5

•	 İris melanomu için %3

•	 Konjonktiva melanomu için %8

•	 Kapak melanomu için %0

Üveal melanom tedavi seçenekleri olarak cerrahi, 
radyasyon tedavisi, lazer tedavisi ve bispecific fusion 
proteins (tebentafusp) gibi seçenekler bildirilmiştir.101,102,106,107 
Tek merkezli retrospektif bir çalışmada 21 yaşından 
küçük 18 ÜM olgusunun tedavi sonuçları bildirilmiştir.106 
Olgulara enükleasyon (n=9), transskleral en-blok rezeksiyon 
(n=3), plak radyasyon (n=5) ve proton ışın (n=1) tedavileri 
uygulanmıştır. Sekiz olgu metastaz nedeniyle hayatını 
kaybetmiştir. Metastazın saptanmasından sonra ortalama 
yaşam süresi 2.3 ay olmuştur. Median sağ kalım ise 11.9 yıl 
olmuştur.106 

Erişkinlerde yapılan faz III çalışmada tabentafusp 
(glikoprotein 100 peptid için bispesifik sınırlı bir T-hücre 
reseptörü) ile ümit vaat eden sonuçlar bildirilmiştir.107 
Çocuklar için etkisi bilinmemektedir.

Erişkinlerde ÜM güncel tedavisinde PPV ve 
endorezeksiyon yaygın olarak uygulanmasına rağmen,108 
pediyatrik yaş grubunda bu tedavinin yeri ile bilgiler daha 
sınırlıdır. Zhou ve ark. intraoküler tümör tedavisi için kombine 
parsiyel tarnsskleral skleroüvektomi ve mikroinvaziv 
vitrektomi ve göz güresi rekonstruksiyonu yapılan 366 asyalı 
olgunun sonuçlarını bildirmişlerdir.45 Yirmi yaş altı olgular 
(n=37, yaş aralığı 1-19 yıl, ortalama yaş 8.5 yıl, median yaş 
7 yıl) pediyatrik grup olarak incelenmiştir. Pediyatrik yaş 
grubunda histopatolojik tanının:45

•	 8 (%21.6) medulloepitelyoma

•	 6 (%43.3) melanositom

•	 5 (%13.5) olguda melanom

•	 1 (%2.7) olguda schwannom

•	 2 (%5.4) olguda leiomiyom

•	 2 (%5.4) nevüs

•	 2 (%5.4) enflamatuvar granülom

•	 1 (%2.7) olguda hemanjiyom olduğu saptanmıştır.

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

melanositomu, 5 olgu üveal melanom) pozitif tümör 
sınırları saptanmıştır. Tümör 22 (%59.5) olguda klinik 
olarak pigmente ve 15 (%40.5) olguda non-pigmente olarak 
izlenmiştir. Başvuru anındaki bulgular:45

•	 30 (%81) olguda sentinel damarlar

•	 1 (%3) olguda hematokornea

•	 12 (%32.4) olguda bant keratopati

•	 1 (%3) olguda psödohipopiyon

•	 1 (%3) olguda hifema

•	 2 (%6) olguda göz içi basıncı yüksekliği

•	 7 (%19) rubeozis iridis

•	 4 (%11) olguda iris stromada ekimler 

•	 2 (%6) olguda iris kisti

•	 8 (%21.6) olguda lens dislokasyonu

•	 1 (%3) olguda açıda ekimler

•	 9 (%24.3) olguda katarakt

•	 1 (%3) olguda besleyici veya drene edici damar 
olmuştur.

Pediyatrik grupta göz korunma oranı %81.1 olarak 
bildirilmiştir. Melanom saptanan 213 olgunun 208’inin 
yetişkin ve sadece 5’inin çocuk olduğu görülmüştür. 
Pediyatrik melanom grubunda ortalama yaş 6 (median 
5 yıl, aralık 2-11 yaş) olarak ölçülmüştür. Olguların 4’ü 
pigmente ve 1’i non-pigmente olarak değerlendirilmiştir. 
Melanom yerleşim yeri 4 (%80) olguda koroid, 1 (%20) 
olguda siliyer cisimdir. Ortalama 148 aylık izlemde 3 (%60) 
olguda rekürrens saptanmıştır. Hiçbir olguda metastaz 
görülmemiştir. Rekürrens gelişen 2 olguda enükleasyon ve 1 
olguda da iodin-125 plak brakiterapi uygulanmıştır.45

Yakın zamanlarda ortaya çıkan bir diğer yaklaşım ise 
retinayı radyoterapinin olumsuz etkilerinden korumak 
amacıyla PPV yapılması ve göz içine silikon konulmasıdır. Göz 
içindeki silikon yağının retinayı iodine-125 radyasyonundan 
%50-60 oranında koruduğu,109 tek başına plak terapiye 
göre 2. yılda retinopati oranlarını azalttığı110 ve büyük 
koroidal melanomlarda tek başına plak radyoterapiye göre 
2. yılda daha iyi görme sonuçları sağladığı111 gösterilmiştir. 
Palladium-103 ile yapılan başka bir çalışmada, tek başına 
iodine-125 ile kıyaslandığında silikonun %75-80 oranlarında 
daha iyi retina koruması sağladığı bildirilmiştir.112 Bu 
yaklaşımın çocuklardaki klinik sonuçları bilinmemektedir.

Pediyatrik yaş grubu PPV zorlukları ve hastalığın 
kompleks yapısı dikkate alındığında, çocuk ÜM tanı, tedavi 
ve takibi bu konuda uzmanlaşmış merkezlerde yapılmalıdır.   



346 Kaderli B. İntraoküler Tümörü Olan Pediyatrik Olgularda Cerrahi Tedavi. Güncel Retina 2025; 9 (3): 337-349.

CURRENT RETINA - GÜNCEL RETINA

Sonuç

Pediyatrik yaş grubunda göz içi tümörlerini doğru tanımak 
ve tedavi etmek hastanın sonraki yaşam kalitesi ve şekli 
açısından ileri derecede önem arz etmektedir. Çocuklarda 
muayene zordur ve kolayca yanlış teşhis konulabilir. Teşhisten 
emin olunmadığında hasta mutlaka daha yetkin bir merkeze 
refere edilmelidir. Çocuklarda intraoküler tümör tedavisinde 
cerrahi tedavi genellikle primer tedavi olmamakla birlikte, 
yardımcı veya göz koruyucu bir tedavi olarak giderek daha 
sık bir şekilde uygulama alanı bulmaktadır. Yine de daha 
geniş ve iyi planlanmış çalışmalara ihtiyaç vardır.
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