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Oz

Amac: Retinoblastomu olan hastalarda radyoterapiye bagli gelisen katarake i¢in uyguladigimiz fakoemiilsifikasyon ve arka kamara goz
i¢i lensi (AKGIL) implantasyonunun gorsel sonuglarini, komplikasyonlarini ve tiimér rekiirrensi olup olmadigini degerlendirmeketir.
Gereg ve Yontem: 1980 ile 2014 yillari arasinda tek merkezde radyoterapiye bagli katarakt: gelisen ve fakoemiilsifikasyon ve AKGIL
yerlestirilmesi yapilan retinoblastom hastalarinin dosyalar: retrospektif olarak incelendi. Caligmaya 6 hastanin 6 gozii dahil edildi.
Bulgular: Alti hastanin 4’ii kiz, 2'si erkekti. Tki gozde unilateral, 4 gozde bilateral retinoblastom mevcuttu. Retinoblastom tani yagt
ortalama 28,3 aydi (12-96 ay). Tiim hastalara kemorediiksiyon (OPEC protokolii) ve lens koruyuculu radyoterapi ve bazi hastalara lokal
tedaviler uygulanmigti. Retinoblastom tanisi ile cerrahi arasindaki ortalama siire 96,3 aydi (73-122 ay). Son retinoblastom tedavisi
ile cerrahi arasindaki siire ortalama 67,2 aydi. Operasyon sonrasi komplikasyon olarak 2 hastada iridosiklit ve tiim hastalarda arka
kapsiil kesafeti goriildii. Cerrahi sonrast ortalama takip stiresi 105,8 aydi (59-120 ay). Tiim hastalarda son gérme keskinligi operasyon
oncesinden daha iyi bulundu. Hig¢bir hastada ge¢ intraokiiler rekiirrens, orbital tiimdr, sistemik metastaz ya da ikincil kanser tespit
edilmedi.

Sonug: Fakoemiilsifikasyon ve AKGIL implantasyonu retinoblastomlu hastalarda radyoterapiye bagli gelisen kataraktin tedavisinde
giivenilir bir yontemdir. Fakat sonug gorme keskinligi primer makiilar tiimor tutulumuyla sinirlidir.

Anahtar Kelimeler: Retinoblastom, radyoterapi, katarake, fakoemiilsifikasyon

Abstract

Objectives: To investigate visual outcomes, surgical complications and tumor recurrence among children with retinoblastoma
undergoing phacoemulsification and posterior chamber intraocular lens (PCIOL) implantation for radiation-induced cataract secondary
to external beam radiotherapy.

Materials and Methods: The medical records of all patients treated by phacoemulsification and PCIOL implantation for radiation-
induced cataract after external beam radiotherapy for retinoblastoma at a single institution between 1980 and 2014 were reviewed
retrospectively. The study included 6 eyes of 6 children (4 girls, 2 boys).

Results: Four patients had bilateral and two patients had unilateral retinoblastoma. The median age at diagnosis of retinoblastoma
was 28.3 months (range, 12-96 months). All patients received chemoreduction (OPEC protocol) and external beam radiotherapy with
or without local ophthalmic therapies and developed radiation-induced cataracts. The median interval from retinoblastoma diagnosis to
cataract surgery was 96.3 months (range, 73-122 months). Time interval between surgery and last retinoblastoma treatment was 67.2
months. Postoperative complications included iridocyclitis in 2 eyes and posterior capsule opacification in all eyes. The mean follow-up
after surgery was 105.8 months (range, 59-120 months). Final visual acuity was better in all eyes than preoperative visual acuities.
Conclusion: Phacoemulsification and PCIOL implantation is an effective method of managing radiation-induced cataracts in eyes with
previously treated retinoblastoma. However, visual acuity was limited by the presence of primary macular tumor.
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Giris

Retinoblastom ¢ocukluk caginin en sik goriilen habis gz
i¢i tiimoriidiir ve yaklagik olarak 20.000’de bir goriilmekeedir.'
Retinoblastomda uygulanan tedavi yontemleri; sistemik
kemoterapi, lokal kemoterapi, fotokoagiilasyon, kriyoterapi,
termoterapi, brakiterapi, eksternal radyoterapi, eniikleasyon
ve ekzanterasyondur.”** Retinoblastom radyoterapiye duyarli
bir timérdiir ve gerekli doz 35-45 Gy'dir.>’ Oysa kristalin
lenste katarakt olugmasi icin 2 Gy vyeterlidir. Dolayisiyla
retinopati, orbital hipoplazi, sekonder tiimér gelisimi gibi
komplikasyonlarin yaninda katarakt olusumu ilk siralarda yer
almaktadir.’*> Katarakt gorme keskinliginde azalmaya yol
agmasinin yani sira fundus muayenesini de engelledigi icin
cerrahi kaginilmazdir.

Bir¢ok caligmada retinoblastomlu ¢ocuklarda radyoterapiye
bagli geligen kataraktin cerrahisinin genel olarak tiimériin
yayilmasina ya da yeni timdr olusumuna yol ag¢madig:
bildirilmistir. Bizim ¢aligmamizin amaci radyasyon katarakt:
gelisen cocuklarda uyguladigimiz fakoemiilsifikasyon ve
arka kamara goz ici lensi (AKGIL) yerlestirilmesinin gorsel
sonuglarinin, komplikasyonlarinin  ve tiimér niiksiiniin
degerlendirilmesidir.

Gereg ve Yontem

1980 ile 2014 rtarihleri arasinda Istanbul Univeritesi
Istanbul Tip Fakiiltesi, G6z Hastaliklari Ana Bilim Dali Tiiméor
Unitesi'nde retinoblastom tanist koyulan ve tedavi uygulanan 206
hastanin dosyalar: retrospektif olarak incelendi. Bu hastalardan
radyoterapi uygulanan ve buna bagli katarakei geligtigi igin
fakoemiilsifikasyon ve AKGIL yerlestirilmesi yapilan 6 hastanin
6 gozii ayrica degerlendirildi. Calisma icin yerel etik kurul onayi
alindi ve Helsinki Deklarasyonu prensiplerine uygun olarak
yapildr.

Hastalarin demografik verileri, retinoblastom tani yast,
lateralitesi, herediter paterni, evresi (Reese-Ellsworth ve
Enternasyonel Siniflama), makiila tutulumu, uygulanan tedaviler,
uygulanan radyoterapi ¢esidi ve dozu, radyoterapi ile katarake
geligimi arasinda gegen siire, cerrahi tarihi, son retinoblastom
tedavisi ile cerrahi aras: siire, cerrahi sekli, goz ici lensi ozelligi,
operasyon sirasinda ve sonrasinda goriilen komplikasyonlar,
cerrahi Oncesi ve sonrast en iyi diizeltilmis gorme keskinligi
(BEIDGK), cerrahi sonrasi tiimor niiksii ya da yayilimi varligs,
cerrahi sonras: takip siiresi ve operasyon sonrast bagka girigim
varlig1 gozden gegirildi.

Biitiin hastalarda belirgin gérme azalmas: oldugu ve fundus
muayenesi zorlagtigt icin ve ortalama 67 ay boyunca tiimor
progresyonu goriilmediginden emin olunarak cerrahiye karar
verildi.

Cerrahi ©ncesi tiim hastalara keratometri yapildi ve
aksiyel uzunluklari ultrason biyometri ile hesaplandi. Makiila
tutulumu olan hastalar icin aksiyel uzunluk diger gozlerinden
olctildii. Genel anestezi altinda saydam korneal kesi yaklagimls
fakoemiilsifikasyon (Advanced Medical Optics Sovereign, Santa
Ana, California, ABD) ve AKGIL implantasyonu yapildi.
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Hastalarin cerrahi sirasindaki yagt en az 90 ay oldugundan ve
sonrasinda Nd:YAG Lazer yapilabilecegi diisiiniilerek tiim
olgularda arka kapsiil intakt birakildi. Boylece hem tiimoriin
6n kamaraya yayilmast hem de 6n vitrektomi sebebiyle retinada
traksiyon olugabileceginden olasi retina dekolmanindan
kaginilmis oldu.

Bulgular

Retinoblastom tanist konularak tedavi uygulanan
206 hastanin 276 gozii retrospektif olarak degerlendirildi.
Radyoterapi komplikasyonlar1 goz oOniine alinarak sadece
35 hastanin 40 goziine eksternal radyoterapi uygulanmis ve
bunlardan 13 go6zde katarake gelismisti. Gérme keskinliginde
ciddi azalmaya yol acan ve fundus muayenesini engelleyen 6 goze
fakoemiilsifikasyon ve AKGIL implantasyonu yapilmust1.

Alti hastanin 4’ii kiz, 2’si erkekti. Iki hastada unilateral, 4
hastada bilateral retinoblastom mevcuttu. Sadece bir hastada
ailesel retinoblastom vardi, digerleri sporadikti. Retinoblastom
tant yagt ortalama 28,3 ayd: (12-96 ay). Reese-Ellsworth
stniflamasina gore 1 gozde evre 5B, 4 gozde evre 3B ve 1 gozde
evre 1B timor saptanmigti.

Tiim hastalara OPEC [vincristine 1,5 mg/m? (O), cisplatin
80 mg/m? (P), etoposide 200 mg/m? (E), cyclophosphamide
600 mg/m? (C)} protokoliine uygun sistemik kemoterapi
uygulanmigtt. Uygulanan radyoterapi dozu 35-40 Gy olup
18-22 seans toplam doza ulasilmistr. Radyoterapi tedavisinin
bitisinden katarakt geligimine kadar gecen siire ortalama 31,6
aydi. Cerrahi sirasindaki yag ortalamasi 124,6 aydi (90-169
ay). Son retinoblastom tedavisi ile cerrahi arasinda gecen siire
ortalama 67,2 aydi.

Alti hastanin 6 goziine de genel anestezi altinda saydam
korneal kesi yaklagimli fakoemiilsifikasyon ve AKGIL
yetlestirilmesi yapildi. Kullanilan goz igi lensleri katlanabilir,
akrilik go6z ici lensleriydi. Tiim gozlerde arka kapsiil intakt
birakildi. Operasyon sirasinda higbir hastada komplikasyon
gelismedi. Operasyon sonrasi 2 gozde iridosiklit gelisti fakat
topikal tedaviye yanit verdi. Bir hastada ancak operasyon sonrast
fundus muayenesi miimkiin oldugunda ayni zamanda radyasyon
retinopatisi de gelismis oldugu goriildii.

Operasyondan ortalama 10,8 ay sonra tiim gozlerde arka
kapsiil kesiflesmesi goriildii ve operasyondan ortalama 70,7 ay
sonra 4 goze Nd:YAG lazer kapsiilotomi yapildi. Hicbir hastada
g6z ici basinct yiikselmesi ya da retina dekolmani olmadi.

Bes hastada makiila tutulumu mevuttu ve bu hastalarin
operasyon oncesi EIDGK ortalama 1,6 metreden parmak sayma
idi. Makiila digt tutulumu olan bir gozde operasyon oncesi
EIDGK 0,16 idi. Operasyon sonrast gorme keskinliginde tiim
gozlerde artig olmakla birlikte ne yazik ki makiila tutulumu
ile sinrliydi. Operasyon oncesi ve sonrast EIDGK ile hastalarin
diger ozellikleri Tablo 1'de 6zetlenmistir.

Cerrahi sonrast ortalama takip siiresi 105,8 aydi (59-120).
Bu siire zarfinda higbir hastada tiimér niiksii ya da progresyonu
goriilmedi.
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Tartigma

Retinoblastomun radyoterapiye duyarli bir tiimdr olmasi
nedeniyle eksternal radyoterapi retinoblastom tedavisinde 20.
yiizyilin biiyiik bir kisminda ilk tedavi seceneklerinden biriydi.**
Fakat radyoterapinin katarakt, retinopati, orbital hipoplazi
ve ikincil tiimdr gelisimi gibi komplikasyonlarindan dolay:
1990’11 yillarin bagindan itibaren kemoterapi radyoterapinin
yerini almaya bagladi ve sadece kemoterapiye cevap vermeyen,
yaygin vitreus ve/veya subretinal tohumlarin oldugu, birden
cok odakli tiimérlerde uygulanmaya bagladi.>*>¢ Lens koruyucu
radyoterapi tekniginin uygulamas: ile radyasyona bagl
katarakt gelisimi azalmig olmakla birlikte yine de radyoterapi
uygulanan gozlerde katarakt gelisme orani %22 ile %78 arasinda
degismektedir.”®’ Bizim caligmamizda da 1980-2014 yillari
arasinda klinigimizde retinoblastom tanist konulan 206 hastanin
276 gozii incelendiginde sadece 40 goze radyoterapi uygulandigi
ve bunlardan 13 gézde (9%32) katarakt gelistigi goriilmiigtiir.

Reese' ilk kez 1939 yilinda radyoterapiye bagli gelisen
katarakttaki cerrahi Reese'?
intrakapsiiler katarakt ekstraksiyonu yapmig ve daha ¢ok kalan

sonuglarini  yayinlamistir.
korteks bakiyelerine bagli enflamasyonla iligkili komplikasyonlar
goriilmiigtiir. Portellos ve Buckley'' 1998 yilinda ekstrakapsiiler
katarakt ekstraksiyonu ve AKGIL implantasyonu yaptiklari
8 hastanin 11 goziinii degerlendirmigler, 3 gdzde operasyon
sonrast enflamasyon ve fibrin membran olusumu oldugunu
fakat tedaviyle geriledigini bildirmiglerdir. Miller ve ark.'?
12 hastanin 16 goziine pars plana lensektomi (PPL), AKGIL
implantasyonu ve pars plana vitrektomi yapmiglar ve operasyon
sonrast %19 oraninda iridosiklit gordiiklerini 2005 yilinda
yayinlamiglardir. Bizim olgularimizda fakoemiilsifikasyon ve
AKGIL implantasyonu yapilmus, arka kapsiil intakt birakilmiger.
iki gozde operasyon sonrast iridosiklit goriilmiis fakat topikal
tedaviyle diizelmisti. Olgu sayimiz az olsa da diyebiliriz ki
arka kapsiiliin korundugu ve iris planindan uzak calisildigs
ve pars plana digt yapilan cerrahilerde daha az enflamasyon
gelismektedir.

Pediatrik katarakt cerrahisinde en 6nemli noktalardan biri
arka kapsiilii intakt birakmamaktir. Ozellikle de GIL yerlestirilen

olgularda yiiksek oranda sekonder katarakt gelismekte ve gorme
aksinin kapanmasina dolayistyla ambliyopiye neden olmaktadr."
Fakat retinoblastom tedavisi gormiis gozlerde teorik olarak arka
kapsiiliin bir bariyer rolii oynayabilecegi ve tiimériin 6n segmente
yayilimini engelleyebilecegi diisiiniilmektedir. Bu nedenle
Hoehn ve ark."* 19 olguluk serilerinde lens aspirasyonu ve AKGIL
implantasyonu yaptiklarini ve arka kapsiilii intakt biraktiklarini
bildirmiglerdir. 12 gozde (%63,2) arka kapsiil kesiflegmesi
tizerine Nd:YAG lazer kapsiilotomi uygulamiglardir. Payne ve
ark.” 12 goze limbal tabanlt skleral tiinel ile ekstrakapsiiler
katarake ekstraksiyonu yapmuglar, gézlerden 7’sine arka kapstilde
yogun subkapsiiler plak olmas: nedeniyle arka kapsiilotomi
ve on vitrektomi uygulamuglar, diger 5 g6zde ise arka kapstilii
intakt birakmiglardir. Bu 5 gozde daha sonra Nd:YAG lazer
kapsiilotomi yapmiglardir. Biz de olgularimizda hem yaglari en
az 90 ay oldugu i¢in hem de arka kapsiiliin bariyer 6zelligini
g6z 6niinde bulundurarak arka kapsiilii intakt birakmugtik. Tiim
olgularimizda arka kapsiil kesafeti gelisti fakat Nd:YAG lazer
uyguladik ve sonrasinda herhangi bir komplikasyon gérmedik.
Retina dekolman: da arka kapsiilotomi ve 6n vitrektomi
yapilan olgularda vitre traksiyonuna bagli gelisebilecek
komplikasyonlardan olsa da sadece Brooks ve ark.'® 38 hastanin
42 goziine uyguladiklart PPL ve on vitrektomi sonrast 1
olguda retina dekolmani bildirmiglerdir. Bizim olgularimizda da
operasyon sonrasinda retina dekolmani goriillmedi.
Retinoblastomlu olgularda radyoterapiye bagli gelisen
kataraktin cerrahisi sonrasi en 6nemli parametrelerden biri tiimor
niiksii ya da rekiirrensinin goriiliip gorillmemesidir. Brooks ve
ark.'® 42 gozliik serilerinde 3 tiimor rekiirrensi bildirmiglerdir.
Bu hastalarda rekiirrensin PPL yapmalarina ve katarakt cerrahisi
sirasinda da vitreusta radyoterapi sonrasi kalan haze ya da
vitreus hemorajisi olmasina baglamiglardir. Hanovar ve ark."
2005 yilinda 34 hastanin 34 goziine uyguladiklart cerrahi
sonuglarini yayinlamiglardir. Bir hastaya intrakapstiler katarakt
ekstraksiyonu, 28 hastaya ekstrakapsiiler katarakt ekstraksiyonu
ve 5 hastaya PPL uygulamiglar ve 5 olguda tiimér rekiirrensi
gormiislerdir. Olgulart incelediklerinde rekiirrens gelisenlerin son
retinoblastom tedavisi ile cerrahi arasindaki siiresinin ortalama
6 ay oldugunu ve diZerlerinin 26 ay oldugunu gormiislerdir.

Tablo 1. Hastalarin genel 6zellikleri
Hasta | Yasi(ay) | Timor yeri Aldig1 tedaviler Lat. |RE ES RKAZ (ay) | AO EIDGK | AS EIDGK
H-1 12 Makiila RT + KT + TTT U 4A © 33 1 mps 2 mps
H-2 96 Makiila RT + KT U 3B © 35 1,5 mps 0,05
.. RT + KT + 5B E
H-3 12 Makiila TTT + RP B 3B C 10 1 mps 3 mps
. SA E
H-4 13 Makiila RT + KT B 2A B 23 0,6 mps 2 mps
. 3A B
H-5 13 Makiila RT + KT + TTT B SA E 60 4 mps 0,125
- 2B C
H-6 24 Makiila dist RT + KT + TTT + KT B SB E 29 0,16 0,6
KT: Kemoterapi (OPEC protokolii), RT: Radyoterapi, TTT: Transpupiller termoterapi, RP: Radyoaktif plak, KrT: Kriyoterapi, Lat: Lateralite, RE: Reese-Ellsworth siniflamasi, ES: Enternasyonel
siniflama, RKAZ: Radyoterapi ile katarake gelisimi arasi zaman, AO: Ameliyat oncesi, AS: Ameliyat sonrasi, EIDGK: En iyi diizeltilmis gorme keskinligi
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Moshfeghi ve ark.'® 4 olgularindan birinde tiimor rekiirrensi
oldugunu ve bu olgunun eniikleasyona gittigini bildirmiglerdir.
Osman ve ark." saydam korneal kesi yaklagimli lens aspirasyonu,
arka kapsiilotomi ve 6n vitrektomi yaptiklari 21 olgululuk
serilerinde 3 olguda tiimor rekiirrensi gelistiZini ve bunlardan
2’sinin eniiklee edildigini bildirmiglerdir. Bu olgularinin ileri
evre olmasina ve arka kapsiilotomi yapmalarina bagli rekiirrens
oldugunu diigtinmiiglerdir. Bu olgularinda tek farkin katarake
cerrahi ile son tedavi arasi siirenin 12 ay oldugunu bildirmislerdir.
Bu siire net olarak bilinmemekle birlikte Portellos ve Buckley'!
ile Miller ve ark.'? olgularinda tiimér rekiirrensi gérmediklerini
ve son retinoblastom tedavisi ile cerrahi arasindaki siirenin en
az 16 ay oldugunu belirtmislerdir. Hoehn ve ark.' olgularinda
tiimor rekiirrensi gormediklerini ve bunun arka kapsiilii intakt
birakmalarina bagli oldugunu 6ne siirmiiglerdir. Payne ve ark.”
skleral tiinel yaklagimli cerrahinin daha giivenli oldugunu ve
boylece 6zellikle ¢ocuklarda gz kagimasina bagli gelisebilecek
yara yeri sizintisinin goriilmeyecegini 6ne stirmektedirler.
Orzellikle Gnemli olan cerrahi 6ncesinde tiimor kontroliiniin
kesin olmasi ve literatiire bakildifinda en az 9 ay beklenmesi
gerekliligidir. Bizim olgularimizda hem son retinoblastom
tedavisi ile cerrahi arasindaki siirenin uzun olmasi (ortalama:
67,2 ay) hem de arka kapsiiliin intakt birakilmast sayesinde
operasyon sonrast takip siiremiz ¢ok uzun (ortalama: 105,8 ay)
olmasina ragmen hicbir olgumuzda tiimér niiksii veya rekiirrensi
goriilmedi.

Komplikasyonsuz katarakt cerrahisi uygulanmig olsa da
sonug gorme keskinligi 6zellikle makiila tutulumunun olup
olmamasina baglidir. Osman ve ark.’nin'? 21 olguluk serisinde
operasyon sonrast gorme keskinligi 20/20 olan sadece 4 olgu,
20/20 ile 20/200 aras: 9 olgu ve digerlerinin 20/200’den diisiik
oldugu bildirilmistir. Vizyonu diigiik olan olgularindan 3’tinde
makiila tutulumu, 2’sinde radyasyon keratopatisi oldugunu,
2’sinin timor rekiirrensi nedeniyle entiklee edildigini, 1’'inde
neovaskiiler glokom gelistigini bildirmiglerdir. Hoehn ve
ark.’* 5 olgularinin makiila tutulumu nedeniyle, diger 4
olgularinin radyasyon keratopatisi ve retinopatisine bagli
vizyonlarinin azaldigini bildirmiglerdir. Miller ve ark." kistoid
makiila 6demine ve operasyon sonrast enflamasyona bagli
vizyon azalmas: oldugunu ama vizyon kayb: olmadigin:
bildirmiglerdir. Portellos ve Buckley’in'' serisinde higbir
olguda vizyon azalmasi goriilmemistir fakat takip siireleri
digerlerine gore daha kisadir (ortalama 20 ay). Brooks ve
ark.!® radyasyon keratopatisi ve radyasyon retinopatisi olan
olgularint belirtmekle birlikte bunun vizyon azalmasina yol
acip a¢madiZint agiklamamiglardir. Shanmugen ve ark.”
operasyondan 3 yil sonra radyasyon maiilapatisine bagli
vizyon kayb: oldugunu bildirmiglerdir. Bizim olgularimiza
baktigimizda operasyon 6ncesi EIDGK’si 1 mps olan 2
olgunun operasyon sonrasinda EIDGK'nin 2 ve 3 mps'ye
arttifing, 0,6 mps olan olgunun 2 mps’ye ¢iktigini, 1,5 mps
olan olgunun 0,05’e ¢ikeigini, 4 mps olan olgunun vizyonunun
da 0,125’ ¢ikagini gormekteyiz. Bu 5 olgunun da makiila
tutulumu oldugu icin EIDGK’leri boyle sinirli kalmusti.
Makiila tutulumu olmayan ve operasyon éncesi EIDGK’i 0,16
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olan olgunun operasyon sonrasit EIDGK’i 0,6 olmustu. Sonug
olarak tiim olgularimizda gérme keskinligi artmigti.

Sonug¢

Sonu¢  olarak  saydam  korneal kesi yaklagiml:
fakoemiilsifikasyon ve AKGIL implantasyonu ile arka kapsiiliin
intakt birakilmasi retinoblastomlu hastalarda radyoterapiye
bagli gelisen katarakt cerrahisinde giivenilir bir yontemdir.
Hasta sayimiz az ve geriye doniik bir ¢alisma olsa da
retinoblastomun tedaviyle kontrol altina alindigindan emin
olundugunda ve en az 9 ay beklenildiginde yapilacak olan cerrahi
girigimin timor rekiirrensi agisindan oldukga giivenli oldugunu
soyleyebiliriz. Ancak vizyon artig1 ne yazik ki makiila tutulumu
ile sinirlanmaktadir.
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