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OZET

25 yasinda primipar kadinin
ikiz dogan bebeklerinden birisinde
sol orbita boslugunu dolduran, di-
sartya dogru gelismis, kemiklere,
organlara ve lenf diigimlerine me-
tastaz yapmis bir retinoblastoma
olgusu saptanmistir.

Bes yil siireyle izlenebilen ikiz
esinde retinoblastoma goriilmemis:
“ir. Aile hikayesinden hicbir timoi-
Iti vak'anin bulunmadigi 6grenilmis-
tir.

Toplam yaklasik 400.000 do-
gum vak'asi bulunan Ankara Do-
gumevi hastanesinde yeni dogan-
da, ikiz gebelikte, bir bebekte sap-
tanan ilk retinoblastoma vak'asi
sunulmakta, ilgili kaynaklar 1s1g1 al-
tinda degerlendirilmektedir.

SUMMARY

A case of retinoblastoma was
found in one of a newborn twins
of a 25 year old mother. The tumo-
ur was in the left orbit with extan-
sion and metastasis in the bones,
lymph nodes and distant organs.

No tumour development has
been observed in 5 year follow
un period in the other twin, the
family history was negative for
tumour.

In this paper the first case of
retinoblastoma was presented from
the Ankara obstethric clinic where
approximately 400.000 delivery has
taken place during the last 20 ye-
ars.

Retinoblastoma retinanin néroepitelinden orijinini alan,
neonatal hayatta nadir gorilen, erken diagnoz yapildig1 zaman
tedavi edilebilen, neonatal ve postnatal hayatta oldukga fazla
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rastlanan néroblastik neoplazma grubuna dahil géziin gergek
bir neoplazmasidir.

Retinoblastoma nadir goériilen timoérlerdendir. Londrada
vapilan bir arastirmada her 96.000 dogumdan birinde, Hemmes
ve Weller adindaki otorlerin arastirmalarinda da her 34.000
dogumda bir retinoblastomaya rastlandig: bildirilmistir.*

Yillhik dogum sayisi ortalama 20.000 civarinda olan Ankara
Dogumevinde 20 yildanberi sporadik neonatal retinoblastoma-
ya ilk kez bir ikiz dogumda ikizlerden yalmz birinde rastlandi-
gindan, retinoblastoma hakkinda kisa 6zet vererek yayinlama-
y1 faydali buldum.

Ankara Dogumevinde 400.000 dogumda ancak bir retinob-
lastomaya rastladigimiza nazaran retinoblastoma kanimizca
Turkiyede ¢ok nadir goriilen bir neoplazmadir.

Amerikada her yil 100'den fazla retinoblastoma vak’asina
rastlandig1r bildirilmektedir.!

Literatiirde ikizlerde de retinoblastoma vak'asi gorildigu
bildirilmekle beraber tetkik edebildigimiz literatiirlerde ikiz-
lerden yalniz birinde retinoblastoma goruldiugiine dair bildiri-
ve rastlanmadi’. Bu bakimdan da vak’amiz enteresandir.

Retinoblastoma biutin wrklarda goéruiir. Kiz ve erkek co-
cuklarda rastlanma orani esittir.

Retinoblastoma konjenital olmakla beraber dogumda ve
hayatin ilk ayinda vak’alarin ancak % 7-10 saptanabiliyor.®

Retinoblastoma cocuklarda hayatin ilk iki senesi iginde go6-
runtr. Yayinlanan vak'alarin % 75’1 li¢ yasindan kiigciik ¢ocuk-
larda, % 25 de tli¢ yasin ustindeki ¢ocuklarda rastlanmistir.*

Ayni ailenin bir ¢ok gocugunda retinoblastomaya rastlan-
mistir.®

Avusturalyada bir ailenin 16 ¢ocugundan onu retinoblasto-
madan Olmiustir.

Retinoblastoma cok kez tinilateral, bazan da bilateraldir.

232 retinoblastona vak’asi serisinde 48 tanesi bilateraldir.®

Cocukluk ¢ag1 disinda rastlanan goéz timorleri retinoblas-
toma degildir.
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Klinik olarak retinoblastomali gocuklarin gézleri kedi go-
zu gibi refle verdiginden ilk kez anne veya babanin dikkatini
ceker.

Tumor cok kez goziin arka hemisferinde lokalize olur. Boy-
le vak'alarda timorin optik sinire yayilmasi ¢ok erken vukua
gelir. Bundan 6tiri goéz entikleasyonundan sonra residiv géz
melonomasindan daha sik gérilir.

Retinoblastomada 6lum orani % 50 dir. Entkleasyondan
bir sene sonra ¢ok kez 6lim vukua gelir.

Go6z disina yayilma olmadig zaman yasama sansi yuksek-
tir.

Retinoblastomada metastaz malign melonoma vak’alarinda
oldugu gibi sik ve yaygin degildir.

Vak’amizda intra ve eksta okiler metastaz yaygindir.

Retinoblastoma vak’alarinda metastaz ¢ok kez regional
lenf ganglionlarinda, kranyal kemiklerde ve akcigerlerde lo-
kalize oldugu halde vak’amizda ayrica beyin kaidesinde suba-
raknoidal, i¢ organlarda, karaciger, dalak, strrenaller vc bob-
reklerde karin derisi altinda yaygin metastaz vardir.

Retinoblastoma etiyolojisinde herediter predispozisyon rol
oynar.
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Predisposizyon otosomal dominant karakterdedir. °, °,

Anne ve babasi, vak’amizda oldugu gibi retinoblastomal ol-
mayan sporadik olarak retinoblastomali dogan ve yasayan co-
cuklarin ilerde retinoblastomali c¢ocuklarinin dogmayacagina
dair herhangi bir garanti yoktur.” Bundan 6tlirii retinoblasto-
mali olup yasayanlarin ¢ocuk yapmamalar: énerilmelidir. Reti-
noblastomali ailelerin ilk cocuklarinda retinoblastoma goériilme
orani ikinci ve lic¢liinci ¢ocuklarda daha fazladir.

PATOLOJI

Genellikle posteriyor retinada gelisen neoplazma yumusak.
pembe-beyaz renkte et kivaminda bir kitle teskil eder. Timér
buradan retinanin diger boélgelerine ve optik sinire yayilir.

Tiumorde yer yer hemoraji, nekroz, bazan da kalsifiye odak-
lara rastlanir.®
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Iyi diferansiye retinoblastomalarin histolojik olarak en ba-
riz karakteristigi, ilk kez Flexner tarafindan tarif edilmis olan
santral yuvarlak veya oval bir bosgluk etrafinda radiyer sekilde
(Sekil : 2-3) dizilmis 15-40 adet noroepitelyal hiicrenin teskil et-
tigi rozetlerdir. Indiferansiye, bazan da metastatik retinoblasto-
mada hiperkromatik sferik ntveli, stoplazmadan fakir veya
yoksun kiiciik veya orta hacimda hiicrelerin teskil ettigi fibri-
ler struktir gorular.’®

Vak'amiz: 25 yasinda primipar olup hastanemizde biri sa-
lim, digeri tinilateral retinoblastomali matire ikiz dogum yap-
t1. Salim ¢ocugun bes yil yasadigini biliyoruz, maalesef bundan
sonra haber alamadik. (Sekil:1 )

Sekil — 1

Anne ve babanin ailelerinde gtz hastaligindan 6len ¢ocuk
yok.
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Cocugun sol orbita boslugundan disar: ¢ikmis takriben ya-
fa portakali iriliginde kismen pembe, kismen de mor renkte co-
cugun yuzune korkung manzara veren fungoid tiiméral olusum
arkada optik sinir yolu ile beyin tabanina diffiiz sekilde suba-
raknoidal yayilmistir. Sag géz intakttir. Minimal derecede hid-
rosefalus internus mevcuttur. Sol taraf tempora, raryetal ke-
miklerde, sol taraf servikal ve mediastinal lenf ganglionlarinda,
her iki akcigerde, dalak siirrenaller ve bobrekierde, karin deri-
sinde yaygin metastaz vardir.

Retinoblastoma malign melanomadan daha cok radiosansi-
bildir.

Radioterapi ile kombine modern kemoterapiden iyi sonug
alimmaktadir.

Sekil: 2 — 3
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