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ONsOz

Orbita tiimérleri, pek ¢ok farkli semptom ve klinik bulgu ile
ortaya cikabilmektedir. Timériin yerlesim yeri, histopatolojik
ozellikleri ve hastanin sistemik durumuna gére degisen
derecede okiler morbidite, kalici kérliik ve hatta 6lim ile
sonuglanabilmektedir. Erken tani ve dogru tedavinin
prognoz lizerine etkisi 6nem tasimaktadir.

Orbita  tiimérlerine ait klinik  bulgularin, — gériintiileme
ybntemleri ve histopatolojik incelemeler ile birlikte
degerlendirilmesi kritiktir. Ozellikle bu hastalar ile kargilagan
doktorlarin orbita tiimérleri hakkinda kapsayici bir bilgi
birikimine sahip olmasi ve hastayr bir bitin olarak
degerlendirebilmesi énem tasimaktadir. Bu nedenle yola
ciktigimiz bu kitapta, orbita timdérerinin multidisipliner bir
yaklasimla tani, tedavi ve takibinin yapilmasi gerekliliginin
6énemini vurgulamay1 amaglamaktayiz.

Bu kitap, hastay bir bitiin olarak degerlendirmek, elimizdeki
ipuclarini etkili bir sekilde kullanarak erken ve dogru taniya
gitmek konusunda yardimci olmayi hedeflemektedir. Orbita
tiimérleri konusunda biitiinsel bir yaklasima sahip olmak ve
glincel tedavi segeneklerinden haberdar olmak ciddi okiiler
ve sistemik morbiditelerin dnlenmesini saglayacaktir.

Bu badglamda Ayin Kitabi serisinin basimina olanak
saglayan Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Dekani’na, Ege
Universitesi Tip Fakiiltesi Yayin Alt Kurulu Bagkan ve
liyelerine ve Yayin Blirosu calisanlarina tesekkiirlerimi
sunarim.

Dog. Dr. Melis PALAMAR ONAY
izmir, 2022
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1. GIRig

Orbita hastaliklar klinik pratikte oldukga sik karsilasilan bir
hastalik grubu olup, yaklasik olarak %Z20’sini neoplazileri
olusturmaktadir. Orbita timorleri, klinik olarak benign ve
malign olarak siniflandirilabilir. Lezyonun yerlesimine goére
semptomlar degiskenlik gbsterse de orbita tumorleri
genellikle ekzoftalmus, enoftalmus, pitozis, gérme kaybi ve
oftalmopleji ile bulgu verirler. Cocuklar ve 60 yas Ustl
bireylerde ekzoftalmusun en sik; 20-60 yas arasi bireylerde
ise 2. en sik sebebi orbita tumoérleridir. Bu nedenle
ekzoftalmus ile bagvuran hastalarda mutlaka orbita
timorlerinin ayirici tanisi yapilmalidir (1).

Shields ve arkadaslarinin 1264 hasta ile yaptiklan
¢alismada; orbita lezyonlarinin 810'u (%64) benign, 456’sI
(%36) malign olarak kaydedilmistir. Cocuklarda orbita
lezyonlarinin %20’si, geng erigkinlerde %27’si, 60 yas Ustu
bireylerde ise %58inin malign karakterde oldugu
gOsterilmistir. En sik goérilen malign orbita tumoru
cocuklarda rabdomyosarkom; yasl bireylerde ise lenfoma
olarak saptanmistir (2).



Orbita timorlerinin tanisinda detayli oftalmolojik muayene ve
gbrintileme yodntemlerinden yararlanilir. Fakat her seyden
once ayirici taniyr yapabilmek icin orbita ve g¢evresindeki
yapilarin anatomisini iyi bilmek gerekmektedir (3).

2. ORBITA ANATOMISI

Orbita; g6zl ve adneksleri koruyan, vaskiler yapilar ve
sinirlerin gegisine izin veren bir bosluktur. Orbita bosluklari
birbirinden nasal kavite ve etmoidal sinusler araciligiyla
ayrilir. Orbita boslugu, tabani orbita riminden olusan, apeksi
optik kanala uzanan dortgen piramit seklindedir (Resim-1).

Resim-1. Orbitanin T1 agirhkh aksiyal Manyetik Rezonans
goriuntisi  (MRG). Orbitanin dortgen tabani orbita
riminin olusturdugu piramit seklindedir; medial ve lateral
duvari arasindaki agl ise 45 derecedir.

Orbitanin medial ve lateral duvari arasindaki agi 45
derecedir. Sinir ve kaslar apeksten gegerek; 6ne ve laterale
dodru uzanirlar. Orbita 35-40 mm yuksekliginde, 40 mm
genigliginde ve 40-50 mm derinliginde olup; hacmi 30 cc'dir.
Yaklasik 1/5’ini (6 cc) géz kiresi olusturur (4-6).

2.1. Kemiksi Orbita

Orbita tavani orbitayl anterior kraniyal fossadan ve beynin
frontal lobundan ayirir. Frontal kemik ve sfenoid kemigin
kiiclik kanadindan olusur. Anterolateralinde lakrimal gland;



anteromedialinde superior oblik kasinin tendonunun gectigi
trochlea bulunur (4,6).

Orbita medial duvari maksiller, lakrimal, etmoid (lamina
paprirasea) ve sfenoid kemikten olusur (Resim-2).

Supraorbital Foramen

Frontal Kemik

Resim-2. Orbita kemikleri ve yerlesimleri.

inferior yerlesimli lakrimal fossa; lakrimal keseye ev
sahipligi yapar. Nazalde etmoidal ve sfenoid sinusler ile
komsudur. Orbita mediali orbitanin en ince duvari olup
blow-out fraktlrleri agisindan risklidir (1,4).

Orbita tabani zigomatik, maksiller ve palatin kemiklerden
olusur. Orbita tabani orbitayr maksiller sinlsten ayirir.
Maksiller kemik Uzerinde seyreden infraorbital fissiir 6nde
infraorbital kanali olusturur. Maksiller sinisiin enfeksiyon ve
timorlerinin orbitaya yayilim yolu olan infraorbital foramen



de burada bulunur. Etmoid kemik ile siniri orbita tabaninin
en ince alani olup blow-out kiriklari en sik bu bodlgede izlenir
(5-7) (Resim-3).

Resim-3. Sol orbita tabaninda blow-out fraktird.

Orbita lateral duvan frontal kemik, zigomatik kemik ve
sfenoid kemigin blylk kanadindan olusur. Temporal fossa
ve orta kraniyal fossayl orbitadan ayirir. Lateral rektus
kasinin yapisma yeri spina recti lateralis olarak isimlendirilir.
Temporal fossayl besleyen zigomatik sinir ve damarlarin
gectigi zigomatik foramen de lateral duvarda bulunan
onemli bir yapidir (4,6).

Go6zU ve gevre bag dokularini besleyen vaskiiler yapilar ve
sinirler; orbita igerisinde kemik yapilarla korunmus fissurler
icerisinde seyreder (6).

Orbita ve kraniyal kavite arasi baglanti stperior orbital fisstr
aracihgiyla saglanir. Sfenoid kemigin blylk ve kiiglik
kanatlari arasinda seyreden bu fisslr igerisinden 3, 4, 6.



kraniyal sinirler, lakrimal sinir, frontal sinir, nasosiliyer sinir,
stiperior oftalmik ven gibi énemli anatomik yapilar gecer.
Orbita i¢i yer kaplayan olusumlar; superior orbital fissire
basi yaparak c¢oklu kraniyal sinir paralizisine yol
acabilmektedir (8).

Orbita ile infratemporal fossa ve pterigopalatin fossa arasi
baglanti ise inferior orbital fisstr araciligi ile saglanir.
Lateral orbita duvari ile orbita tabani arasinda yer alan bu
yapi igerisinden infraorbital sinir, zigomatik  sinir,
pterigopalatin gangliyon ve inferior oftalmik ven gecger (9).

Optik kanal sfenoid kemik icinde yer alan, orta kraniyal
fossadan orbita apeksine dogru anterior, inferior ve lateral
yonde uzanan bir yapidir. Optik sinir, oftalmik arter,
sempatik sinir lifleri ve santral retinal ven optik kanal
icerisinden gecerek orbitaya girer. En dar yeri orbitaya
agcilan anteriorudur. Sfenoid ve etmoidal siniisler medialinde
yer alir (4,5,10).

2.2. Periorbita ve Orbita Fibroadip6z Dokusu

Orbita yapilari fibroadipoz doku tarafindan bir arada tutulur.
Orbita kemikleri periorbita ile kaphdir. Bu bag dokusu orbita
sinirlerini ve lakrimal bezi kusatir; sitlr hattinda, fissir ve
foraminada siki yapisiktir. Optik foramenden itibaren de
duramater ile devam eder ve optik siniri seyri boyunca
korur. Orbita riminde siki yapisiktir, kapakta orbita septumu
ile devamlilik gésterir. Orbita septumu, globun orbita i¢inde
stabilizasyonunu saglayan fibr6z bir membrandir (4,5).

Tenon kapsulu (bulbar fasya) globu orbita yag dokusundan
ayiran esnek ve ayni zamanda fibréz bir yapidir. Rektus
kaslarinin etrafinda kalindir (11).

Ekstraokiler kaslar fibr6z intermuskiler membran ile
birbirlerine baglanir. Inferior rektus kasi ile inferior oblik
kasinin kilifi birleserek Lockwood ligamanini olusturur.



Lateral ve medial rektus kasinin kilifi Check ligamani
araciligiyla periorbitaya baglanir. Siiperiorda

Whitnall ligamani levator palpebra superior kasini sarar.
Fibroz intermuskiler membran 4 rektus kasini birlestirerek
intrakonal boslugu olusturur. Optik sinir bu boslukta
seyreder (12).

Orbita yagd dokusu ise globu destekleyen ve travmalara
karsi koruyan hacimli ve vaskiiler bir yapidir (5).

2.3. Orbitanin Vaskiiler Dolagimi

Orbita yapilan; internal karotid arterin bir dali olan oftalmik
arter tarafindan beslenir. Oftalmik arter; optik kanal iginde,
optik sinirin inferiorundadir ve dural kilif ile sarihdir. ilk dali
santral retinal arterdir. Optik sinir inferiorundaki seyri
boyunca kisa ve uzun posterior siliyer arter dallarini verir.
Diger dallari; lakrimal, 6n siliyer, supraorbital, dorsalis
nasalis, supratroklear, posterior etmoidal ve anterior
etmoidal arter’dir (13,14).

Orbita ventz sistemi septa igerisinde seyir g0sterir.
Supraorbital ven orbita superiorunun vendz dolagimini
saglar; angller ven ve 0On siliyer ven buraya dokulir.
Vorteks venleri ve santral retinal ven ile birleserek superior
oftalmik veni olusturur. Stperior oftalmik ven ise kavernéz
sintse drene olur. Orbita inferioru infraorbital ven ve derin
fasiyal vene drene olur, inferior oftalmik ven ile devam
ederek kaverndz sintse dokulur (5,15).

2.4. Orbitanin innervasyonu

Kraniyal sinirler (KS) yliz ve kafa derisinin duyusal ve motor
innervasyonundan sorumludur. Orbita yapilarinin duyusal
innervasyonu temel olarak trigeminal sinirin oftalmik dal
(V1) tarafindan gerceklestirilir.  Oftalmik sinir kavernéz
sinusun lateralinde frontal, lakrimal ve nazosiliyer dallarina
ayrilir. Frontal sinir orbita superioru ve frontal bdlgeyi;



lakrimal sinir ise lakrimal gland ve Ust kapak lateralini
innerve eder. Nazosiliyerin uzun ve kisa siliyer dallar
sirasiyla sempatik ve parasempatik lifleri tasir, kornea ve
konjonktivanin  duyusal innervasyonundan sorumludur.
Trigeminal sinirin maksiller dali (V>) ise alt gbz kapagi ve
kornea inferiorunu innerve eder (4,5,16).

Ekstraokduler kaslarin motor innervasyonu okulomotor sinir
(Ill. KS), troklear sinir (IV. KS) ve abdusens sinir (VI. KS)
tarafindan gergeklestirilir. Ill. KS; stperior, medial ve inferior
rektus kasi, inferior oblik kasi ve levator palpebra sliperior
kasini innerve eder; ayni zamanda Erdinger-Westphal
nikleusundan gelen parasempatik lifleri de tasir. IV. KS
superior oblik kasini; VI. KS ise lateral rektus kasini innerve
eder (17).

Optik sinir (Il. KS); retinal gangliyon hicre aksonlarindan
olugan ve gdérme duyusunu beyne tagiyan sinirdir. intraokiiler
(12 mm), intraorbital (25-30 mm), intrakanalikdiler (4-10 mm) ve
intrakraniyal (10 mm) olmak Uzere 4 anatomik bolime ayrilir.
Orbita kismi pia, araknoid ve dura ile korunmaktadir, orbita
apeksinde Zinn halkasi ile gevrilidir. Optik kanal igerisinde
oftalmik arter ile birlikte seyreder (4,18).
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1. Ekzoftalmus (Proptozis)

GOz kuresinin aksiyel planda 6ne dogru yer degistirmesidir.
Genellikle retrobulber yerlesimli kitlenin globu 6ne dogru
itmesi ile olusur (1) (Resim-1,2). Unilateral proptozis
subjektif olarak hastanin Ustinden asagi dogru bakilarak
tespit edilebilir; objektif olarak ise ekzoftalmometre ile
Olgulebilir. Fasiyal asimetri, unilateral aksiyel miyopi, kapak
retraksiyonu ve buftalmus psddoproptozis goérinimiine
sebep olur (2).

Resim-1. Sol gézde aksiyel proptozisin klinik gérinimu.



Resim-2. Post-kontrast T1A aksiyal MRG gorintide sol orbitada
retrobulber yerlesimli timér ve buna sekonder sol gézde
aksiyel proptozis izleniyor.

2. Enoftalmus

GOz kiresinin aksiyel planda arkaya (ige) dogru vyer
degistirmesidir. Blow-out fraktirleri, orbita yag dokusu
atrofisi ve orbitanin skatrisyel timdrlerine bagl gorulebilir.
Orbitaya metastaz yapan timoérler (meme, mide, prostat,
akciger timorleri) enoftalmus ile bulgu verebilmektedir.
Fitizis bulbi ve mikroftalmus psddoenoftalmus goriinimiine
sebep olabilir (3-5).

3. Distopi

GOz kuresinin koronal planda yer degistirmesidir. Genellikle
lakrimal bez timori gibi orbitanin ekstrakonal timérlerinde
gorulir. Orbitanin  primer timorleri  genellikle orbitanin
superiorunda yerlesim gosterdiklerinden globu asagi iterler;

sekonder timorlerde ise glob, tumorin yerlesim yerinin
karsi tarafina dogru yer degistirir (2,6).

4. Pitozis

Ust géz kapaginin dusikligidir. Ust kapak yerlesimli
timorlerde genellikle tek tarafli pitozis izlenir (7) (Resim-3).
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Resim-3. Sag orbita anteromedial superior kesiminde yerlesim
gosteren lenfomaya bagli unilateral pitozis ve kitlenin
T2A aksiyal MRG gériintusu.

5. Oftalmopleji

Go6z hareketlerinde kisitlilik ve bozulmus okuller motilite
olarak tanimlanabilir. Ekstraokiler kas paralizisi veya
mekanik restriksiyonuna bagli gelisebilmektedir. Orbita
timorleri, tiroid oftalmopati, kaverndz sinls patolojilerine
bagl ortaya cikabilir (8).

6. Yumusak Doku Tutulumu

Kapak ve periorbital 6dem, ciltte renk degisikligi, palpe
edilebilen kitle varligi, kemozis, konjonktiva hiperemisi ve
vendz konjesyon bulgulari gérulebilir (2).

7. Fundus Bulgulari

Optik disk 6demi ve atrofisi; optik sinir kdkenli timorlere
(gliom, menengiom vb.) veya direkt optik sinir basisina bagli
gelisebilir (9). Orbita timoérinin globa kompresyonu sonucu
koroid foldlari ortaya ¢ikabilmektedir; arka polde izlenen bu
katlantilar birbirine paralel kalin ve ince gizgiler olarak
gorilir. En iyi floressein anjiografi (FA) ile gosterilmektedir.
Koroid foldlari genellikle asemptomatik olup, timorin tedavi
edilmesiyle beraber ortadan kaybolmaktadir (10). Vendz
dolagimin tikanmasina bagl santral retinal ven ile koroid
arasinda optosiliyer santlar geligebilir. Bunlar temporalde
izlenip optik disk kenarinda kaybolan kivrimli damarlardir.
Optosiliyer santlar genellikle optik sinir kilifi menenjiomu
bulgusudur (2,9).
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8. Diger Bulgular

Valsalva manevrasi veya juguler kompresyon ile artan
proptozis; bebekte proptozise yol agan orbita tumdrlerinin
ayirici tanisi acisindan énemlidir. Ufirim  ve pulsatil
proptozis varligi karotiko-kavernoz fistiil bulgusudur; kapiller
hemanjiyomda goérulmez (2).
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1. ANAMNEZ

Tum oftalmolojik patolojilerde oldugu gibi, orbita
hastaliklarina yaklasimda da ilk asama ayrintili bir anamnez
almak olmahdir. Muayeneye hastanin esas gsikayeti
sorgulanarak baslanmalidir. Hasta agri, proptozis, gérme
azhgi gibi sikayetlerle bagvurabilir. Sikayetlerinin ne zaman
basladidi, ne siklikla oldugu ve siddetinde zamanla
degisiklik olup olmadidi sorgulanmalidir (1).

Ani baslayan ve hizl ilerleyen klinik, daha ¢ok enfeksiyoz
ve inflamatuar orbita hastaliklarini  digstndirmelidir.
Rabdomyosarkom ve metastatik lezyonlar disindaki orbita
tumorleri genellikle sinsi bir seyir goésterir ve kronik
bulgularla seyrederler (2).

Agn varligi daha c¢ok inflamatuar hastaliklar ya da malign
tumorlerle iligkilidir, benign karakterdeki orbita timdrlerinin
agrisiz olmasi beklenir (3).

Ekzoftalmus, enoftalmus veya pitozis mevcudiyetinde
hastanin eski fotograflari istenerek, glncel haliyle
karsilastiriimasi progresyon analizine yardimci
olabilmektedir. Cocukluk déneminde fark edilen ve buyume
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gOstermeyen lezyon ¢ogunlukla benign bir patolojiye isaret
eder (2).

Proptozis varhidinda, bulgularin Valsalva manevrasi ile
degisim gosterip gostermedigi sorgulanmaldir (4).

Bazi hastalarda belirli bakis pozisyonunda gegici
monookuler gérme kaybi gorulebilmektedir. TUmor ne kadar
posterior yerlesimli ise gorsel fonksiyonlarin da o kadar
etkilendigi disunllmektedir (2).

Eslik eden patolojilerin varlidi da ayirici taniya yardimci
olmaktadir. Is1 artigi, 6dem, hiperemi gibi bulgular
inflamatuar ve enfeksiybz patolojileri 6n planda
dusindurmelidir (3). Diplopi ve g6z hareketlerinde agrinin
eslik ettigi proptozis durumunda ise o&ncelikle tiroid
oftalmopati gibi inflamatuar patolojiler akla gelmelidir (4,5).

Hastanin sistemik hastaliklari, kullandidi ilaglar ve gecirilmis
cerrahi oykust ile ilgili detayh anamnez alinmalidir.
Norofibromatozis gibi genetik hastaliklar ve kanser agisindan
aile dykusu olup olmadigi sorulmalidir.

2. MUAYENE

Orbita timorlerinin tani ve tedavisinde detayl sistemik ve
oftalmolojik muayenenin énemi blyuktir.

2.1. Genel Sistemik Muayene

Orbita timoéri 6n tanisiyla muayene edilen hastada,
sistemik muayene ayirnici tani  konusunda faydal
olabilmektedir. Lenfadenopati, malign orbita tiimd&rlerinde
prognoz ve tedavi yaklasimi agisindan énemli bir bulgudur.
Café au lait lekelerinin varlidi nérofibromatozis ve optik
gliom agisindan degerlendirme gerektirir. Guatr varliginda
ise tiroid oftalmopati ayirici tanisi yapilmahdir. Rutin
biyokimya, hemogram ve tiumér belirtecleri altta yatan
sistemik patoloji konusunda fikir verebilmektedir. Hasta
gerekirse ilgili dallara konstilte edilmelidir (2,6).
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2.2. Oftalmolojik Muayene

Orbita timoérd on tanisiyla muayene edilen hastada;
goérme keskinligi, biyomikroskop ile 6n ve arka segment
muayenesi, géz hareketleri ve gérme alani testi dahil
olmak Uzere detayl oftalmolojik muayene yapilmalidir.

2.2.1. Goz Kapaklar ve Periorbitanin Eksternal Muayenesi

Ekzoftalmus, enoftalmus ve pitozis agisindan orbita
yapilari degerlendiriimeli, her iki g6z kapagdr ve
periorbita  birbiriyle  karsilastinimahdir (7). Kapak
konfiglirasyonu degerlendiriimeli ve apozisyonlari not
edilmelidir. Pitozis varliginda; interpupiller aralik (IPA)
ve levator fonksiyonu (LF) cetvel yardimiyla élgtlmeli ve
kaydedilmelidir. Kapak ve periorbital bdlgedeki cilt
lezyonlari fotograflanmalidir (8,9).

2.2.2. Ekzoftalmometre (Hertel)

Orbita timorlerinin - en  Onemli bulgularindan  biri
ekzoftalmustur; timoérin  kendisine bagli  ortaya
cikabilecedi gibi orbita yad dokusu &demine veya
hemorajiye bagli da gelisebilir (5). Ekzoftalmometre,
lateral orbita rimi ile kornea 6n ylzeyi arasi mesafeyi
Olcer. Normal degeri erkeklerde 16,5-21,5 mm;
kadinlarda 15,5-20 mm arasindadir. Bu degerlerin alti
enoftalmus, Ustl ise ekzoftalmus olarak tanimlanir. Her
iki goz arasinda 2 mm’nin Uzerinde fark olmasi da
anormal olarak kabul edilir (9). Hem normal pozisyonda
hem de Valsalva sirasinda o6lgulebilir. Bilateral proptozis
varligi tiroid oftalmopati, lenfoma, I6semi ve metastatik
lezyonlar diisiindiirmelidir. intrakonal yerlesimli timérler
genellikle proptozis (aksiyel glob dislokasyonu)
yaparken; ekstrakonal timoérler distopiye (koronal glob
dislokasyonu) sebep olur (2).
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2.2.3. Palpasyon

Orbitanin vaskiiler lezyonlar pulsasyon verebilir, bu agidan
lezyonu palpe etmek yardimci olacaktir (10). Kapak ve
periorbital bdlgedeki lezyonlarin palpe edilmesi; kistik veya
solid lezyon ayrimina yardimci olmaktadir. Preaurikiler ve
servikal lenf nodlari da olasi bir lenf nodu metastazi
acisindan palpe edilmelidir (9).

2.2.4. En lyi Diizeltilmis Gorme Keskinligi (EIDGK)

Orbita timorlerinde optik sinir basisi veya ekspojur
keratopatiye bagh goérme kaybi gelisebilmektedir. Ayrica
timoriin  globa mekanik basisina bagh refraksiyon
degisiklikleri ortaya cikabilmektedir; intrakonal tumérlerde
ortaya ¢ikan hipermetropik kayma buna bir 6rnektir (2).

2.2.5. Goz igi Basinci

Orbita timorleri  episkleral vendz basinci arttirarak,
sekonder glokoma yol acabilirler. Bu nedenle hastalarin
Goldmann aplanasyon tonometrisi ile gozigi basinglari
Olgtlmelidir (11).

2.2.6. Biyomikroskop ile On Segment Muayenesi

Konjonktiva hiperemisi, ventéz konjesyon bulgulari ve
kemozis acisindan bulber konjonktiva incelenmeli, ekspojur
keratopati agisindan floresein boya ile kornea muayenesi
yapilmalidir (2). Lisch noduli gibi noérofibromatozisle
birliktelik gdsteren bulgularin 6n segment muayenesinde
tespiti ipucu verebilmektedir (12).

2.2.7. Pupilla Isik Refleksi

intrakonal yerlesimli tiimérler, optik sinir basisina bagl
rolatif afferent pupilla defekti (RAPD) bulgusuna yol
acabilirler. Anizokori varlidi ve indirekt 1sik refleksinde
bozulma ise 3. KS tutulumu agisindan siphe uyandirmalidir

).
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2.2.8. Renkli Gérme ve Kontrast Duyarhlik

Optik sinir tutulumu yapan timorler gérme kaybina sebep
olmadan sadece renkli gérme ve kontrast duyarlilikta
bozulmaya yol acabilmektedir. Bu nedenle renkli gérme ve
kontrast duyarlilik dlgulmelidir (9).

2.2.9. Okiiler Motilite

Sasilik muayenesi, Hirschberg isik testi ve 6rtme-agcma
testleri ile yapilmaldir. Diplopi varlidinda Hess perdesi,
paralitik-restriktif patolojileri ayirmasi yéninden faydali
olmaktadir. GOz hareketleri; doért ana bakis yoniinde
Kestenbaum testi ile degerlendirilmelidir. Mekanik
kisithhktan supheleniliyor ise zorlu diksiyon testi ile mevcut
bir restriksiyon ortaya konabilir. infiltratif timérlerin ‘donmus
(frozen) orbita’ yapabilecegi unutulmamalidir (13-16).

2.2.10. Fundus Muayenesi

Optik disk 6demi ve atrofisi, timoérin optik sinire direkt veya
indirekt basisi sonucu gelisebilir. Ayrica retinada vendz
konjesyon bulgulari ve optosiliyer sant varligi acgisindan
detayli fundus bakisi gereklidir. Koroid foldlarin var olup
olmadidi not edilmeli, gerekirse FA ¢ekilmelidir (9,16).

2.2.11. Gorme Alani

Orbita apeksinde yerlesim gosteren timorler; optik sinir
basisina bagl gérme alani defekti yapabilmektedir. Siklikla
ipsilateral santral skotoma sebep olmaktadirlar. Gérme
alani testi timdrun lokalizasyonu ve progresyonu hakkinda
da ipucu verebilmektedir (2).
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Orbita timorlerinin tanisinda goérintileme yontemleri;
lezyonun yeri, boyutu ve karakteri hakkinda fikir vermesi
agisindan 6nemli bir yere sahiptir (1). Ayrica timorin
orbita icerisindeki gergek lokalizasyonunu gostererek;
hekimin biyopsi ve/veya cerrahi tedavi planina da katkida
bulunmaktadir (2).

Farkl spektrumdaki orbita hastaliklari benzer semptomlar
ile ortaya gikabilmektedir. Bu nedenle orbita timdrlerinin
tanisinda; ultrasonografi, manyetik rezonans gorintileme
ve bilgisayarli tomografi en 6nemli ara¢ olma Ozelligi
tasimaktadir. PET/BT sistemik malignite taramasinda
diger secgenekler arasindadir. Vaskiler lezyonlarin
tanisinda  renkli  Doppler ultrasonografi yardimci
olabilmektedir (1).

Orbita kitlelerinin goruntilenmesinde, c¢ekimlerin ylksek
¢ozunurlikte ve ince kesitler halinde olmasi taniyi
kolaylastiracaktir (3).
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1.BILGISAYARLI TOMOGRAFi

Bilgisayarli tomografi (BT); hizh ve kolay c¢ekim olanagi
saglayarak, orbita hastaliklarinin tanisinda ilk tercih edilen
gorintileme tekniklerinden biri olma Ozelligi tasimaktadir
(4). Dezavantaji ise hastayl iyonize radyasyona maruz
birakmasidir. Kemik ve yumusak dokuya ait detayl fikir
vermektedir (5,6) (Resim-1).

> A
Resim-1. BT orbita kemik yapilarina ait daha detayli fikir
vermektedir.

Orbita timorinun lokalizasyonu ve boyutunu saptamada
yardimcidir; 6zellikle solid mi kistik mi ayrimmin
yapilmasini saglar (7). Orbita lezyonlarinda kalsifikasyonu
gostermede basarili  olup; &zellikle retinoblastom ve
menenjiom gibi timorlerin tanisinda faydalidir (8) (Resim-2).
Bununla birlikte, retinoblastomda radyasyon maruziyeti
sekonder tumorler igin risk olusturdugundan hayati
durumlar diginda radyasyon igeren  goérlntileme
yoéntemlerinin kullaniimasi kontrendikedir.
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Ozellikle timériin  kemik invazyonu en iyi BT ile
goruntilenir. BT goéruntilerinde kemik erozyonunun
izlendigi heterojen dansiteye sahip timorlerin genellikle
malign oldugu sdylenebilir (4). Her ne kadar orbita yag
dokusu tumér ile kontrast olusturarak goérintilemeyi
kolaylastirsa da optik sinir timaorleri (menenjiom ve gliom)
ve vaskuler timorlerin (hemanjiyom) tanisinda kontrastli
BT, kontrastsiz BT'den daha ustindur (1).

Resim-2. Sag gozde retinoblastom. A) BT goruntusiinde sag
intraokiler alandaki tumor igerisindeki kalsifikasyon
goriliyor. Ayni olgunun B) T2A MR goéruntilerinde
kitlenin intraokller alandaki sinirlari net izlenirken
kalsifikasyon varligi BT gibi belirgin secilemiyor.

Orbita BT incelemelerinde; ince kesit (1-1,5 mm)
volumetrik tarama yaparak aksiyel kesitler almak tumoéri
daha iyi go6stermek ve sagittal ve koronal reformat
goruntiler olusturmak agisindan 6nemlidir (3).

Pozisyon emisyon tomografi-bilgisayarli tomografi (PET-
BT) ise Ozellikle metastatik orbita timdrlerinde, primer
tdmord  saptamak igin  tim vicut taramasina izin
vermektedir (2).

2.MANYETIK REZONANS GORUNTULEME

Manyetik rezonans gérintileme (MRG) yumusak dokuyu
en iyi gobsteren gorintileme yontemidir. Orbita
anatomisinin detayh géruntilenmesine izin vermesi ve
hastayi iyonizan radyasyona maruz birakmamasi
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acisindan avantajli bir gériintileme yontemidir. Ozellikle
intraokdler timdrlerin tanisinda Ustlindiir. Cekiminin uzun
surmesi ve hasta uyumu gerektirmesi ise
dezavantajlarindandir. Ayrica dokuda metalik yabanci
cisim veya implant bulunmasi durumunda kontraendikedir
(5,9).

MRG; T1 ve T2 fazlarindan olugsur. Protonlarin farkli
konfiglirasyonlarindan dolayr T1 ve T2 fazlarinda dokular
farkli  parlakhkta goruntilenir. T1 fazinda Vvitreus
hipointens (koyu renkli); yag ve melanin gibi orbital yapilar
ise hiperintens (parlak ve acik renkli) géziikmektedir. T2
fazinda ise vitreus ve BOS hiperintens yapidadir (3,9,10)
(Resim-3).

Resim-3. Sol goz intrakonal bolgede yer alan optik sinir gliomunun
MRG ile goriintilenmesi. A) T2-adirhkh MRG’de timor
ekstraokiler kaslara gore hiperintens gériinimde. B) T1-
agirhkh  MRG’de timor ekstraokiller kaslara gore
hipointens goérinimde. C) Yag baskilayici teknik ile
cekilen kontrasth T1-agirhklh MRG’'de timoérde kontrast
tutulumu izlenmekte.

MRG ile orbitanin gérintilenmesinde; Gadolonyum kontrast
madde enjeksiyonu ve yag baskilayici teknikler kullanilarak
lezyonlarin daha iyi gérintilenmesi saglanir. Orbita timérleri,
timériin kdkenine gére, komsu dokulara kiyasla hipointens,
izointens veya hiperintens olabilir (1,5).

MRG; 0zellikle orbita apeksi, optik sinir ve santral sinir
sistemi lezyonlarini géstermede basarili bir gérintileme
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yontemidir. Kistik ve vaskuler lezyonlar ve lezyon
icerisindeki hemorajiyi BT'ye goére daha iyi g0sterir.
intraokiiler tiimérlere bagh gelisebilen koroid ve retina
dekolmanlarini goérintileyebilmesi agisindan da avantajlidir
(Resim-4). Ayrica lezyonun derinligini BT'den daha iyi
gosterir (1,9,11).

Resim-4. Sag goézde malign melanom. T2A MR gorintiude
hipointens ve T1A postkontrast gortntide hiperintens
sinyal yapisina sahip koroidten vitréz kaviteye dogru
blyuime goéstermis kitle ve buna sekonder gelismis
retina dekolmani goriliyor.

Diffiizyon agirlikli gériintiileme teknigi; dokulardaki
sivi diffizyon miktarinin MRG ile degerlendirildigi yeni
bir yontemdir. Benign timodrlerde sivi diffizyonu daha
fazla; malign ve solid timoérlerde ise hicresel yogunluga
bagl diffizyon orani daha disiktir (12). iskemik
dokularin ayriminda ve lenfoma gibi hicresel timorlerin
tanisinda kullanilabilmektedir (2). Orbita tumorlerinin
tanisinda; MRG ve diffizyon agirhkh gorintilemenin
birlikte kullaniimasi en dogru sonucu vermektedir (12).

3. ULTRASONOGRAFi

Ultrasonografi (USG); glob ve orbitanin
goéruntilenmesini saglayan, non-invaziv, ucuz ve hizl bir
tekniktir. Farkli akustik ylzeylerden ultrasonik dalgalarin
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yansimas! ile elde edilen goériuntileme prensibine
dayanir (5). Orbita timéorlerinin boyutu, lokalizasyonu ve
sekli ile ilgili bilgi verebilmektedir (Resim-5). Pulsasyon
ve hareketin dinamik olarak gérlUntulenebilmesini
saglamaktadir. Orbita ultrasonografi A- ve B-mod ile
gériintiilenebilir. intraokiiler patolojiler genellikle vitreusa
gore daha hiperekojen reflektivite verirler (1).

Resim-5. B-mod USG'de 6n orbitada 7,1 mm boyutunda
hipoekojen, sinirlari diizgun kistik olusum izleniyor.

USG ozellikle orbitanin kistik lezyonlarinin (dermoid kist
ve epitelyal kist vb.) ayiriminda basarnlidir. Orbital
lezyonlarin igerisindeki kalsifikasyonlarin gosterilmesinde
basarilidir (Resim-6). Ekstraokiler kaslar, optik sinir ve
vaskdler yapilarin goérintilenmesini saglar. Sklerit gibi
globu ve orbitayi birlikte tutan lezyonlarin
goéruntilenmesinde de kullanilabilmektedir. Fakat orbita
apeksini tutan lezyonlarin goérintilenmesinde yeterli
degildir (5).
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Resim-6. Retinoblastom A) B-mod USG'de vitreusa uzanan,
yaklasik 9,47 mm boyutunda kitle izlenmekte. B) Dusuk
yansiticihk modunda alinan USG gorintisinde,
retinoblastoma ait tipik kalsifikasyonlari gosteren
hiperekojen alanlar goruluyor.

Ayrica ince igne biyopsisi yapilacak lezyonlarda; USG esliginde
yapilan uygulamalar hatali negatif sonuclari azaltmaktadir (3).

Orbita Doppler ultrasonografi; karotiko-kavernéz fistdil
varliginda, slperior oftalmik ven igerisindeki kan akisinin
incelenmesine yardimcidir (5).
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Detayli bir anamnez, klinik muayene ve dogru gortntileme
yontemleri ile bazi orbita timérlerinde tani konularak tedavi
planlanabilmektedir. Fakat genellikle taniyr dogrulamak,
timorin histopatolojik kdkenini saptamak ve hatta timori
tedavi etmek icin biyopsi gerekmektedir. Oftalmoloji
pratiginde farkhh  biyopsi teknikleri  kullaniimaktadir.
Genellikle eksizyonel, insizyonel, core ve ince igne
aspirasyon biyopsileri yapilmaktadir. Frozen intraoperatif
biyopsi ve sentinel nod biyopsisi de gerekli durumlarda
uygulanabilmektedir (1-3).

Anterior yerlesimli kiiglik orbita lezyonlarina lokal anestezi
altinda biyopsi yapilabilir. Alinan biyopsi materyalini tespit
etmek amaciyla ¢ogunlukla %10’luk tamponlu formalin
solusyonu kullanilir. Frozen inceleme caligilacak biyopsi
materyalleri tespit edilmeden, taze materyal seklinde ve
kurumasi onlenerek (6rn: serum fizyolojikli gazli bez
icerisinde) vakit kaybetmeden patoloji laboratuvarina
ulastinimalidir. Tim biyopsiler steril kosullar altinda ve canli
dokuyu koruyacak sekilde vyapilmalidir. Deneyimli bir
oftalmolog ve patolog is birligi, yanlis negatiflikleri en aza
indirmek i¢in sarttir (4).
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1. EKSIZYONEL BiYOPSI

Anterior yerlesimli, sinirlari diizgun orbita timérleri dokudan
tamamen eksize edilebilir. Eksizyonel biyopsi hem patolojik
inceleme icin yeterli materyal alinabilmesini saglar hem de
ayni seansta hastay! tedavi edebilme avantajina sahiptir.
Tumorld dokunun tamaminin alindigindan emin olunmahdir.
Blylk ve diffiiz timorlerde patolojik inceleme sonrasi
radyoterapi ile kombine tedavi uygulanabilir (2,3).

Konjonktiva yaklagiminin avantaji cerrahi suresinin kisa
olmasi ve ciltte iz birakmamasidir. Fakat girisim sirasinda
ekstraokiler kaslarin hasarlanmamasina dikkat edilmelidir.
Cilt yaklasimi ise bliylk ve posterior yerlesimli timdrlerde
tercih edilmelidir (5).

2. INSiZYONEL BiYOPSI

Tuimoérin tamaminin alinmasinin mumkun olmadigi ya da
¢ok zor oldugu durumlarda bir kisminin patolojik
incelemeler icin eksize edilmesidir. Posterior yerlesimli,
diffiz yayillim gosteren tiimoérlerde daha cok tercih edilir.
Alinan materyal miktar olarak yeterli olmali, hasar
gérmemesi icin biyopsi materyalinin direkt
koterizasyonundan kaciniimalidir. Tumdrin histopatolojik
tanisi icin faydall olmayacak Ulseratif ve keratinize
alanlardan biyopsi alinmamaldir (4). infiltrasyon gdsteren
timorlerde; farkh bolgelerden birden fazla biyopsi 6rnedgi
alinmalidir (5).

3. CORE BiYOPSI (TRU CUT)

Posterior yerlesimli orbita timdrlerinde tercih edilen biyopsi
teknigidir. Sinirl miktarda doku 6rnegi alinmasi ise
dezavantajidir. Ozel tasarlanmis kalin bir igne yardimiyla
dokunun iginden silindirik doku pargalari alinir. ince igne
aspirasyon biyopsisinde tek tek hicreler elde edilirken; core
biyopside kugtk bir doku parcasi alinmaktadir. Lokal
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anestezi altinda yapilan basit bir islem olmasi, core
biyopsiyi insizyonel biyopsiden daha avantajli kilar (6).

4. INCE iGNE ASPIRASYON BiYOPSISi

ince igne aspirasyon biyopsisi (IIAB); giivenli, basit ve hizli
bir biyopsi teknigidir. En bulyuk avantaji lokal anestezi
altinda uygulanabilen minimal invaziv bir islem olmasidir.
Posterior orbita timorlerinde daha ¢ok tercih edilir. USG gibi
gbrintileme ydntemleri ile birlikte yapilmasi yéntemin basari
sansini arttinr. 22-25 Gauge (G) igne yardimiyla lezyondan
timaor hucrelerinin aspirasyonu islemidir. Orbita icine hemoraji
en o6nemli komplikasyonudur; bu komplikasyonu en aza
indirmek icin igne lezyon icerisinde hareket ettirimemeli ve
vaskiiler timérlerde [IAB’den kaginiimalidir (4,7,8).

Orbitotominin planlanmadigi hastalarda; daha az invaziv bir
yontem olmasi sebebiyle ince igne biyopsisi diistinilebilir (9).
Primer malignitenin bilindigi, orbita metastazi durumunda liAB
yapilabilir; fakat primerin bilinmedigi orbita timorlerinde
insizyonel veya eksizyonel biyopsi tercih edilmelidir (10).

Lakrimal bezin pleomorfik adenomunda da timoérin
yayillimina sebep olabilecegi icin IAB tercih edilmemelidir (5).
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Orbita timorleri; timorin yerlesim yeri, boyutu, klinigi, prognozu
ve hastanin genel sistemik durumuna bagh olarak farkli
yontemler ile tedavi edilebilir. Tum bu faktdrler gz éninde
bulundurularak; cerrahi, kemoterapi, radyoterapi veya bu tedavi
yontemlerinin kombinasyonlari tedavide kullanilabilir (1,2).

Orbita timérlerinde tani (insizyonel veya eksizyonel biyopsi)
ve tedavi amagli orbita cerrahisi yapilabilir. Cerrahi plani
yaparken g6z oniinde bulundurulmasi gereken en temel
faktor, timaorin lokalizasyonudur. Cerrahinin amaci ve hedefi,
timaorin klinigi ve prognozu diger dnemli faktérler arasindadir
(1,2). intrakonal yerlesimli timérlerde morbidite daha
yuksektir; bu nedenle bu tip lezyonlarda transkraniyal girisim
daha sik tercih edilmektedir (3).

Lenfanjiyom gibi benign timdrlerde ve noérofibrom gibi genis
invazyon gosteren timoérlerde amag Oncelikle timoru
kigultmektir. Adenokistik karsinom gibi malign timérlerde ve
dermoid kist gibi sinirlari diizgiin tiimorlerde ise total eksizyon
hedeflenmelidir. Tani koymak amaciyla cerrahi planlanan
olgularda ise daha kuguk bir 6rnek eldesi yeterli olacaktir (4).

1. LATERAL ORBITOTOMI

Siperiolateral yerlesimli orbital lezyonlarda lateral orbitotomi
tercih edilmektedir (5). Konusun cerrahi sirasinda korunmasi,
cerrahi basariyi etkileyen en 6nemli faktordir (3). Lakrimal
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bez timodrlerinde lateral orbitotomi ilk segenektir, lateral ve
medial yerlesimli bazi intrakonal timérlerde de zaman zaman
tercih edilebilir (4).

Lateral kemigin sinirh rezeksiyonu ile vyapilan lateral
orbitotomi, lezyona kolay erisim saglamasi ve genis bir aciklik
olusturmasi agisindan faydalidir. (6) Zigomatik ark, vaskuler
ve sinir yapilarinin olmadigi bir bolge oldugu i¢in bu bdlgeden
girisim saglanabilir (3). Sfenoid kemigin buyik kanadi
cikarilarak, superior orbital fissiir ve posterolateral orbitaya
ulasim saglanacak kadar derin aciklik saglanabilir. Berke,
Wright gibi gesitli insizyon teknikleri kullanilabilir (7).

Temel olarak; cilt insizyonunu takiben zigomatik arkin
izolasyonu, kemigin ayrilmasi ve orbital septumun acilmasi
islemi yapilir. Tumdre ulagilarak eksize edildikten sonra
septum kapatilir. Kemik tekrar yerlestirilerek situr yerlerinden
fikse edilir ve cilt insizyonu kapatilir (4,5) (Resim-1).

: : A l 7 ' »
Resim-1. A) Cilt insizyonunu takiben kemigin ayrilmasi

B) Zigomatik arkin izolasyonu
C-D) Kaverndéz hemanjiyomun eksize edilmesi
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2. MEDIAL ORBITOTOMI

Optik sinir basisi yapan patolojilerde; optik siniri
rahatlatmak amaciyla medial transkonjonktival girisim
yoluyla vyapilan yéntemdir. intrakonal ve medial
yerlesimli kiguk tumorlerin eksizyonunda da tercih
edilmektedir. Paranasal sinls invazyonu yapan
timérlerde es zamanl sinus girisimine de izin verebilir

(8).

Buyuk ve posterior yerlesimli medial orbita timoérlerinde
ise transorbital girisim gerekmektedir, fakat yeterli
aciklik saglamamasi ve manipulasyonun zor oldugu bir
cerrahi alan yaratmasi dezavantajlari arasindadir (1). Bu
nedenle buyluk ve posterior yerlesimli medial orbita
timorlerinde; lateral orbitotomi daha sik tercih
edilmektedir. Lateral kemik duvarin rezeksiyonunu
takiben, globun deviye edilmesi medial orbitaya ulagimi
kolaylastirmaktadir (4).

3. ANTERIOR ORBITOTOMI

Orbitanin 6n 2/3’Gndeki timorlerin eksizyonunda tercih
edilir; kemik doku rezeke edilmedigi i¢in bu ismi almistir
(9) (Resim-2). Siperior orbita veya frontal sinlste
yerlesim gdsteren timorlerde kapak katlantisindan,
supraorbital alandan veya kas altindan insizyon
yapilabilir (Resim-3). inferior orbitada yerlesim gésteren
timorlere cilt yoluyla, subsiliyer insizyonla
ulagilabileceg@i gibi, transkonjonktival forniks insizyonu
ile de ulasilabilir (1,8,10).
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Resim-2. Sag goz inferior yerlesimli kitlenin anterior orbitotomi ile
eksize edilmesi.

Resim-3. Kas altindan yapilan insizyon ile siiperior orbita yerlesimli

hidrokistoma lezyonunun anterior orbitotomi yoluyla
eksizyonu.
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4. TRANSKRANIYAL GIRiSIiM

Orbita apeks tliimorleri ve posterior intrakonal timorlerde,
beyin cerrahisi ile birlikte transkraniyal orbita girigimi
yapilabilir (4,11). Fakat bu girisim yontemi oldukga invaziv
olup doku koruyucu 6zelligi daha dusuktar.
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Orbita timorleri benign veya malign olarak
siniflandirilabildikleri gibi koken aldigi dokuya (vaskiler,
lenfoid, sinir doku veya bag doku vb.) goére de
siniflandirilabilir. Benzer klinik bulgular verebildikleri igin
ayirict taniyr radyolojik bulgular ve biyopsi ile yapmak
onemlidir. Tedavi timoérin koéken aldigi doku, karakteri
(benign veya malign), yol actigi semptomlar ve hastanin
genel sistemik durumuna gére degiskenlik gdstermektedir.
Orbita timorleri kdken aldigi dokuya goére su sekilde
siniflandirilir:

e Kistik Lezyonlar

o Gelisimsel kistik lezyonlar
= Dermoid kist
= Epidermoid kist
= Kolobomatdz kist
= Teratom

o Edinsel kistik lezyonlar
= Lenfanjiyom
= Dakriyops
= Lakrimal bez kisti
= Orbitanin diger kistik lezyonlari
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Vaskiiler ve Hemorajik Lezyonlar
Kapiller hemanjiyom
Kavernéz hemanjiyom
Glomus timaori
Anjiosarkom

Kaposi sarkomu

O O O O O

Noral Tiimorler
o Optik sinir gliomu
= Pilositik astrositom
=  Glioblastom
o  Optik sinir kihf menenjiomu
Orbita sfenoid kanat menenjiomu
o Periferik primitif néroektodermal timor
(PNET)

e}

Periferik Sinir Kilifi Timérleri
Schwannom (Norilemmoma)

o Norofibrom

o Amputasyon néromu

o Malign periferik sinir kilifi timoru

o}

Miyojenik Timorler
o Rabdomyom
o Rabdomyosarkom
o Leiomyom
o Leiomyosarkom

Fibr6z Bag Doku ve Fibroosseoz Tiimorler
o Fibréz bag doku timorleri
Soliter fibréz timoér/Hemanjiyoperisitom
Fibréz histiyositom
Fibrom
Fibrosarkom
Noduler fasiit
Juvenil fibromatozis
Dev hicreli anjiyofibroma
o Fibroossedz timorler
= Ossifiye fibrom
= Fibr6z displazi
= Kemigin dev hicreli timoru
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Osteopetrozis

Paget hastaligi
Osteom

Osteosarkom
Anevrizmal kemik kisti

e Kikirdak Doku Tuimorleri
o Kondrom
o Kondrosarkom

e Lipomatéz Tumorler
o Lipom
o Liposarkom

e Histiyositik Tiimorler

Langerhans hiicreli histiyositozis
o Eozinofilik granilom

o Juvenil ksantogranilom

o Sinus histiyositozis

o}

e Melanositik Tiimorler
o Primer orbita melanomu
o Sekonder/metastatik orbita melanomu

e Lakrimal Bez Tiimorleri
o Benign mikst timor (pleomorfik adenom)
o Malign mikst timor
o Adenoid kistik karsinom
o Diger karsinomlar

e Metastatik Tiimorler
e Lenfomalar
Koken aldigi dokuya gore genis bir siniflandirma sistemine

sahip olan orbita timorlerinden, Klinik pratikte sik
karsilagilanlari asagida detaylica anlatiimaktadir.
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1. KiSTIK LEZYONLAR

Orbitanin kistik lezyonlari gelisimsel ve kazaniimis olarak iki
alt gruba ayrilmaktadir. Dermoid kist, kolobomat6z kist,
mukosel yaninda lenfanjiyom gibi kistik komponente sahip
vaskiler lezyonlar da bu grup altinda incelenmektedir. Klinik
olarak, yuzeyel kistler subkutanéz veya subkonjonktival
nodil olarak bulgu verir. Derin kistik lezyonlar ise gdérme
azligi, sasihk, proptozis gibi orbital tutulum ile seyreder (1)
(Resim-1).

Resim-1. A) 3 aylik infantta sag yarik damak ve dudak anomalisine
eslik eden orbita kisti. B) ve C) Koronal T2A MRG ve
koronal BT kesitlerinde sadda orbita medial
kompartmanda ekstrakonal mesafede orbita kisti ile
uyumlu diizgiin sinirh kistik olusum izlenmekte

1.1. Gelisimsel Kistik Lezyonlar
1.1.1. Dermoid Kist

Dermoid kist bir koristom (mikroskobik olarak normal olan
hicre ya da dokularin anormal lokalizasyonlarda
bulunmasi) 6rnegidir. Benign lezyonlar olup, malign
timorlerle karistirilabilmektedir (2).

Cocukluk ¢aginin en sik benign orbita timoérid dermoid
kisttir. Ayni zamanda orbitanin en sik goriilen konjenital
lezyonu olma 6zelligi tasimaktadir (1). Gestasyonun 3-5.
haftasinda, orbital kemiklerin suitir hattindaki  ylizey
ektoderminin ayrilmasindaki yetersizlige bagh geligir.
Histopatolojik incelemede keratinize gok katl yassi epitel ile
doseli, icinde keratin, sag gibi yapilar iceren kistik lezyonlar
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olarak izlenir. Kist epiteli ¢evresinde kil follikili ya da
sebase bez gibi dermal ekler igerir (3) (Resim-2).

Yuzeyel veya derin yerlesimli olabilmektedirler. En sik
orbitanin siiperio-temporal kadraninda bulunurlar (Resim-2).
Yuzeyel dermoid kistler agrisiz subkutandz nodullerdir. Derin
yerlesimli olanlar ise proptozis, diplopi veya oftalmoplejiye
sebep olabilir (1).

—

Resim-2. Sol orbita slperi
A) Klinik gérinimu ve B) histopatolojik gorinimu (HE; x100)

BT, MRG ve USG ile dermoid kistlerin malignitelerden
ayirict tanisini yapmak muimkindar. T1-agirhkli MRG’de
icerigindeki yag dokusu nedeniyle hiperintens, forme lezyon
olarak izlenir (Resim-3). BT'de ise iyi sinirli kistik olusum
izlenir (4).

Resim-3. 20 yas erkek hastada sol orbita fronto-temporal bélgede,
ekstrakonal yerlesimli dlzgun sinirli dermoid kist ile
uyumlu hiperintens lezyonun A) aksiyel B) koronal
planda T1A MRG gériintileri
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Tedavi; kistin rlptire edilmeden total eksizyonudur. Rupttre
olan dermoid kistler fibrozisle sonuglanan agrili graniilomatéz
inflamasyona sebep olabilmektedir. Tamamen eksize
edilemezse rekiirrens gelisebilir. Ozellikle siiperio-temporal
dermoid kistlerin eksizyonunda, kapak sulkusu skari gizlemek
acisindan ideal insizyon alanidir (5).

1.1.2. Kolobomatoz Kist

Kolobom; embriyolojik dénemde koroidal fisstriin kapanma
defektine bagh gelisir. Genellikle bilateral olup inferio-nazal
kadrani tutar; iris, lens, koroid ve optik disk etkilenebilir.
Globun kolobomatdz bélgesindeki fissir ile kist arasi
anatomik baglanti BT ile goriintilenebilir (6).

1.2. Edinsel Kistik Lezyonlar
1.2.1. Lenfanjiyom

Lenfanjiyom; lenfatik sistemin nadir goérilen benign
timéridir. Ince bir endotel ve lenf dolu sinislerden olusan
multikistik bir lezyondur. Kistik tumoérler alt grubunda
siniflandirilabilecegdi gibi ayni zamanda vaskuler bir timaordir.
Cocuk veya geng erigkinlik ddneminde, genellikle ekstrakonal
bdlgede gorilirler. Spontan regrese olmazlar. Optik sinir
fonksiyonlari hastaligin ileri evrelerine kadar korunur. Yas ile
beraber yavas bir buylime gdsterir. Genellikle lezyonun
zaman iginde yavagga buyumesine bagli proptozis ve diplopi
ile bulgu verir. Nadiren, spontan hemorajiye bagl ani gelisen
proptozis ile de prezente olabilmektedir (7). Travma ya da ust
solunum yolu enfeksiyonu sonrasi artan proptozis
lenfanjiyomun karakteristik bulgusudur. Subkutan yerlesimli
lenfanjiyomda g6z kapaklarinda mavimsi renk degisikligi
izlenebilmektedir (1,8).

MRG’de irreguler kistik ve hemorajik alanlar izlenebilir;
genellikle multilobller ve heterojen gérinimlidir (Resim-4).
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Resim-4. Lenfanjiyom. A) T2-agirlkl aksiyal MRG’de sol orbita
medialinde septalar igeren hiperintens lezyon géruluyor.
B-C) T1-agirhkh pre- ve post-kontrast gorintilerde
lezyon hipointens yapida olup 1hmli kontrastlanma
gOsteriyor.

Kontrast tutulumu venéz komponentin miktarina goére
degdiskenlik gostermektedir. BT'de multilokuler, heterojen,
hiperdens kitle izlenir, zaman zaman kalsifikasyon
gorilebilmektedir. Kesin tani insizyonel biyopsi ile konur (6).

Histopatolojik olarak fibrokonnektif bad dokusu ile
birbirlerinden ayriimis endotelle doseli farkli boyutlarda
dlzensiz bosluklardan olusur. Bosluklar saydam lenfatik
sivisi veya kan igerebilir. Bag dokusunda kugik matlr
lenfosit kiimeleri izlenebilir. Vaskiler endotelyal hicreler
CD31 ve D2-40 ile boyanir (6-8).

Maligniteye  dontsmedigi icin  klglk lenfanjiyomlar
gorintileme ile takip edilebilir. Blyik lenfanjiyom varliginda
proptozis, pitozis, ekspojur Kkeratopati veya kozmetik
sebeplerle cerrahi uygulanmaktadir. Lezyonun irreguler
dogdasi nedeniyle timdiyle c¢ikariimasi zordur, reziduel
komponent kalabilir. Reklrrens meydana gelebilir (8). Bu
gibi durumlarda siyanoakrilat veya fibrin yapistirici gibi likit
polimerlerin intralezyoner enjeksiyonu, cerrahiyi
kolaylastirabilir. Bleomisin, etanol ve doksisiklin gibi
sklerozan maddelerin perkutandz enjeksiyonu da cerrahi
planlanmayan hastalarda tercih edilebilir (7). Sistemik
kortikosteroid ve sildenafil de medikal tedavi secgenekleri
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arasindadir. Ciddi glob basisi ve agri yapan lenfanjiyom
vakalarinda ekzanterasyon son segenektir (9).

1.2.2. Dakriyops

Lakrimal glandin sekretuar kanallarinin geniglemesi ile
olusan serdz, kistik bir lezyondur. Siperio-temporal
fornikste, siklikla lakrimal glandin palpebral béliminde
ortaya ¢ikar. Zamanla blylyen agrisiz bir kitledir. Lakrimal
glandin epitelyal timorleri ve lenfomasi ile ayirici tanisi
yapilmalidir (10).

BT'de kemik erozyonu veya inflamasyona sebep olmayan,
lakrimal gland vyerlesimli hipodens, kistik lezyon izlenir.
Kontrast tutmaz (1).

Asemptomatik, kiglk kistler takip edilebilir. Kozmetik olarak
belirgin olan ve astigmatizmaya neden olan buyuk kistler ise
eksize edilmelidir.  Sikhkla tercih edilen ydntem
transkonjonktivaldir. Kistin tamaminin, lakrimal glanda zarar
vermeden ve kist duvarini pargalamadan c¢ikariimasina
dikkat edilmelidir (10).

1.2.3. Orbitanin Diger Kistik Lezyonlar

Orbitanin diger kistik lezyonlarini bilmek, orbitanin malign
timorleri ile ayrici tani yapabilmek agisindan énemlidir (11).
Hematik kist, akut orbital hemoraji sonrasi rezorbe
olamayan hematomlarin organize olarak kist halini
almasidir. Epitelyal kistler géz kapag! derisi veya deri
eklerinden (silya, bez vb.) kdken alan yilzeyel yerlesimli
benign kistik olusumlardir (1). Histopatolojik incelemede,
yass! ya da kibik tek sirali epitel hicreleri ile doseli kistik
mesafeler izlenir (Resim-5).
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timor olan hidrokistomanin A) total eksizyonu ve
B) makroskopik ve C) histopatolojik gériinimu (HE; x100)

Endemik bdlgelerde goérilen bir parazit olan Echinococcus
granulosis’in olusturdugu kist hidatik orbital kistik timérler
ile kanistirilabilir (1). Patolojik incelemede kalin fibréz kist
duvari dikkat cekicidir, kesin tani skoleks vyapilarinin
gérilmesi ile netlestirilir (Resim-6).
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Resim-6. Sol alt géz kapaginda birkag aydir biiyiime gosteren kitle

sikayeti ile basvuran 15 yas kadin hastada, biyopsi
materyalinin parazitolojik incelemesi sonrasi dogrulanan
kist hidatik tanisi. A) Sol alt kapakta belirgin kitle
goriiniml B) Lezyonun cerrahi eksizyonundan 1 hafta
sonra gorinimi. T2-agirhikli  MRG’de sol orbita
inferiorunda hiperintens gérinimdeki

kistik lezyonun C) koronal ve D) aksiyel planda
gorintileri. E) Kist hidatik membraninin histopatolojik
gorinimi (HE; x100)
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Paranazal sinuslerin drenajinin engellenmesi durumunda
ortaya ¢ikan mukéz membran ile gevrili kistik lezyon olan
mukosel de ayirici tanida dusdnilmelidir. Frontal ve
etmoidal mukoseller buyliyerek gevre orbital kemikleri erode
edip orbital semptomlara yol agabilir (Resim-7). Mukoseller
MRG’de sinislerin kemik duvarlarinda incelme yapan kistik
lezyon olarak gorilir (6).

Resim- 7 A) 62 yas erkek hastada sol orbita sliperiordaki kltleye
bagh globda inferiora yer degistirme izlenmekte. B)
Koronal T2A MRG goéruntiide lezyon hipointens sinyal
yapisinda goruluyor.

2. VASKULER VE HEMORAJIK LEZYONLAR
2.1. Kapiller Hemanjiyom

Kapiller hemanjiyom cocuklarda en sik gorilen vaskiler
orbita timorudir. Kadinlarda erkeklerden daha sik goralir.
Cogunlukla dogumda mevcuttur veya yasamin ilk 2 ayinda
ortaya cikar. ilk 3-6 aylik dénemde hizli biiyir, 3 yasina
kadar %30°'u 7 yasina kadar %70’1 spontan regrese olur
(8,9).

Kapiller hemanjiyomlarin %801 anterior yerlesimlidir.
Yiizeyel hemanjiyom parlak kirmizi renktedir (Resim-8).
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Resim-8. Sol inferior orbitada yuzeyel kapiller heménjiyom.

Daha derin yerlesimli olan hemanjiyom ise mor renkte izlenir,
bazen sadece proptozise yol acar (9) (Resim-9). Aglama ve
ikinma esnasinda timor biylyebilir, fakat pulsasyon veya
ufirim izlenmez.

Resim-9. Bes aylik infanta sol orbita superiorunda yerlesim
gosteren ve pitozise yol acan mavi-mor renkte kapiller
hemanjiyom.

Konjonktiva tutulumu varligi 6nemli bir klinik ipucudur
(Resim-10). Kapiller hemanjiyom pitozis, astigmatizma veya
optik sinir basisina neden olabilir (12). Vicudun diger
boélgelerindeki (akciger, cilt vb.) kapiller hemanjiyomlarla
birliktelik g0Osterebilmektedir. Kassabah-Merritt sendromu
abdominal kapiller hemanjiyomlarla birlikte trombositopeni
varligi ile karakterizedir (9).
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Resim-10. Sag orbita lateralinde yerlesim gosteren kapiller
hemanjiyomda, konjonktiva tutulumu énemli bir ipucu
olmaktadir. Aksiyal T1A post-kontrast MRG goriintide
lezyon diffiiz belirgin kontrastlanma gdsteriyor.

BT'de sinirlari dizenli, heterojen lezyon izlenir (8). MRG
tipik olarak internal lobulasyonun izlendigi yuksek akimh
damarlari gosterir.  USG timoérin yayildigr  alanlar
gostermek agisindan faydahdir (13).

Histopatolojik incelemede enkapsilasyon gdstermeyen,
endotelyal hiicreler ile doseli kigik c¢apl vaskiler
bosluklardan olusur. immiinhistokimyasal incelemede
endotelyal hucreler CD 31 ve CD 34 ile boyanir (12).

Periokiler kapiller hemanjiyomda gorsel fonksiyonlar
etkilenmese de ambliyopi agisindan bu hastalari yakin takip
etmek oOnemlidir (8). Tedavi, gormeyi tehdit eden
semptomatik timorlerde endikedir. Sistemik beta bloker;
orbita ve palpebra kapiller hemanjiyomunun proliferatif
evresinde etkili ve glvenli bir tedavi segenegidir. Ginluk
dozu 2-3 mg/kg'dir (Resim-11). Topikal beta blokerler de
ylizeyel ve derin hemanjiyomlarin tedavisinde tercih
edilebilir (8).
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Resim-11. Sekiz aylk infantta A) sag superiomedialde kapiller
hemanjiyom. B) 2 mg/kg dozunda sistemik propranol

tedavisinin 1. ayi. C) Tedavinin 6. ayinda lezyonun
boyutu, rengi, endurasyonu tedaviye yaniti géstermekte

Steroid enjeksiyonu ve lazer tedavisi ginimizde tercih
edilmese de sinirli vakalarda uygulanabilmektedir (14,15)
(Resim-12). Cerrahi, medikal tedaviye direngli olan iyi sinirli
kapiller hemanjiyomlarin uzaklastiriimasi igin dusundlebilir
(9,15).

Resim-12. Alti aylik infantta A) sag alt kapak yerlesimli derin
kapiller ~ hemanjiyom  B) intralezyoner  steroid
enjeksiyonu sonrasi 1. ayda regresyon ve cilt alt
dokuda depo steroide ait beyaz kalintilar da dikkat
cekmekte C) Tedavi sonrasi 6. ayda lezyonda belirgin
regresyon mevcut.

2.2. Kavern6z Hemanjiyom

Kavern6z hemanjiyom, eriskinlerin en sik benign orbita
timoridir (8,9). Bu timorlerin %70’i kadinlarda gorulir.
Histolojik olarak fibrokonnektif doku ile ayriimig, endotelle
doseli genis vaskuler bosluklardan olusur. Lumenlerinde
kan bulunur. Tim hemanjiyomlar gibi CD31 ve CD34 ile
pozitif boyanir (12).
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Orbitanin  herhangi bir yerinde gelisebilse de genellikle
intrakonal yerlesimlidir. Tipik olarak 4-5. dekadda tek tarafli,
yavas ilerleyen aksiyel proptozis ile bulgu verir (8) (Resim-13).
Go6z hareketleri ile gegici gorme bulaniklidi olusabilir. Proptozise
optik disk 6demi veya atrofisi, RAPD, gérme alani defekti ve
koroidal foldlar eslik edebilmektedir. Timoriin posterior globu
dizlegtirmesine bagh, hastalarda hipermetropik kayma
gortlebilir  (9). Ekstrakonal bdlgede bulunan kaverndz
hemanjiyom ise globu bulundugu yerin karsi tarafina iter.
Muayenede nadir olarak palpe edilebilen kitle fark edilebilir (12).
Kavernéz hemanjiyom Maffuci sendromu ile birliktelik
gosterebilir (9). Maffuci sendromu; multipl deri ve visseral organ
hemanjiyomlari ile birlikte enkondromatozis varhgi ile
karakterizedir (12).

Resim-13. Kirk yas kadin hastanin sag gozinde A) aksiyel
proptozise yol agan kavernéz hemanjiyom B) T1A
aksiyal MRG goriintide sag retrobulber bdlgede,
intrakonal yerlesim gosteren ve propitozise yol agcmis
dizgun sinirh yuvarlak kitle izleniyor C) Total eksizyon
yapilan vaskuler kitlenin makroskopik gérunimu.

BT'de iyi sinirl ovall/yuvarlak orbital kitle izlenir (12). Cerrahi
planlama yapilan kavernéz hemanjiyom olgularinda; gevre
doku anatomisiyle ile ilgili daha detayl bilgi verdigi igin
MRG daha kullanigli bir gortntileme yontemidir. BT ve
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MRG’de tipik olarak yavas kontrast tutulumu gosterir;
baslangictaki yamali tutulum buydyerek homojen bir hal alir.
T1-agirhkh MRG; lezyonun kas ile izointens, yaga gore ise
daha hipointens oldugunu gdsterir. T2-agirhkli MRG’de
lezyon yagda gore hiperintenstir (9) (Resim-14).

Resim-14. Elli alti yas kadin hastada sol orbitada retrobulber
bdlgede, optik sinirin stiperior komsulugunda, intrakonal
yerlesimli 7 mm c¢apinda kavernéz hemanjiyom. T2-
agirhikl  MRG’de hiperintens sinyal yapisina sahip
kitlenin A) aksiyel ve B) koronal goruntleri

Tedavisi cerrahi olarak timoérin ¢ikariimasidir (Resim-15).
TUmorin  yerlesim yerine gore orbitotomi, endoskopik
girisim ya da beyin cerrahisi tarafindan acgik girisim
dusunulebilir. Cerrahi ile komplikasyon riskinin yuksek
oldugu hastalarda intralezyonel skleroterapi de bir
segenektir. Posterior yerlesimli bazi asemptomatik tiimorler,
optik sinir kompresyonu ve goérme azhdi gelisene kadar
gb6zlemlenebilmektedir (16).

52



i

Resim-15. A) Sag superior orbita yerlesimli globda inferiora yer
degisikligine sebep olan kavernéz hemanjiyomun pre-
operatif goriintlisii B) Hastanin postoperatif gorintisu.
C-D) 3cm boyutundaki lezyonun lateral orbitotomi ile
cikariimasi

3. NORAL TUMORLER

Primer optik sinir timdrlerinin %90’indan fazlasi ¢ocukluk gagi
benign gliomlari ya da optik sinir kilifi meninjiomalaridir. En sik
gortlen primer optik sinir timoru olan optik gliomlar ayni
zamanda tum intrakraniyal timorlerin de %H7’ini olusturur.
Genel olarak gocuklarda optik gliomlar ve erigkinlerde
optik menenjiomlar yavas biyiiyen, benign karakterli
timorlerdir (17-19).

3.1. Optik Sinir Gliomu

Optik sinir gliomu tim orbita timorlerinin %2’sini olugturur (8).
Optik sinirin en sik goriilen primer tiimoérudir. Optik sinir
trasesinin herhangi bir yerinde gelisebilir; %25-48'i intraorbital
yerlesimlidir (17). Optik sinir gliomu benign jivenil pilositik
astrositom ve malign glioblastoma olmak Uizere 2 alt gruba
ayrilabilir (19).
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3.1.1. Jiivenil Pilositik Astrositom (Benign Optik Gliom)

Optik sinir gliomlarinin neredeyse tamamini juvenil pilositik
astrositom olusturur (16). Sporadik veya ailesel kalitim
gosterebilir; gogunlukla (%10-70) noérofibromatozis tip 1
(NF-1) ile birliktelik géstermektedir (19) (Resim-16). Benign
karakterli bu timor genellikle 1-2. dekadda progresif aksiyel
proptozis, gérme alani defekti, RAPD, sasilik veya gérme
azhgi ile bulgu verir (17). Hastalar nadir olarak; timoriin
kanamasi sonucu ani, agrisiz gérme kaybi ve akut
proptozis ile bagvurabilmektedir. Asemptomatik olup, NF-1
tanisi alan hastalarda g6z taramasinda da rastlanabilir.
Genelde tek taraflidir, kadinlarda daha sik goérualir. NF-1
tanili hastada %8-31 sikliginda optik sinir gliomu mevcuttur
(19). Baslangicta izlenen optik disk 6demi, ileri ddnemde
yerini optik atrofiye birakir (8). Santral retinal ven
kompresyonuna bagli; vendz staz retinopatisi ve optik disk
kenarinda optosiliyer santlar izlenebilir. Kronik iskemi ge¢
dénemde neovaskiiler glokoma yol acabilir (19).

Resim-16. Alti yas erkek hastada NF-1 ile birliktelik gdsteren sag
optik gliom. A) Sag g6z proptotik gériinimde. B) Ciltte
café au lait lekeleri izleniyor. C) T1-agirhkh MRG’de
serebral parankim ile izointens sinyal gosteren, sag
gozde optik sinirde kalinlasmaya neden olan kitle
lezyonu mevcut.
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Optik kiazmayi tutan gliomlar bilateral gérme azligi ve
bitemporal hemianopsi ile bulgu verir. Hipofiz ile yakin
komsulugu nedeniyle endokrin bozukluklar ve erken
puberte eslik edebilir. intrakraniyal basing artisina sebep
olabilir (19).

Yaslari 8in altinda olan NF-1 tanili hastalarda VEP ile
birlikte rutin oftalmolojik muayene yapilmasi ve 18 yasina
kadar 2 yilda bir géz doktoru muayenesi Onerilmektedir
(19).

BT'de; optik siniri tutan izo/hipointens fusiform kitle olarak
gorlinur; optik sinir tortiyoz gortinimdedir (8). Ayrica optik
kanalda genisleme ve nadiren kalsifikasyonlar da BT ile
gorinttlenebilir  (19). MRG orbita apeksi, kiazma,
hipotalamus ve intrakraniyal yapilari gdstermede daha
basarili oldudu icin; optik gliomlarin géruntilenmesinde
daha cok tercih edilir. T1-agirhklh MRG; timoriin boyutu ve
lokalizasyonunu belirlemede en iyidir; izo/hipointens
goralir. T2-agirhkli  goérintllerde izo/hiperintens gorulir
(Resim-17). Biyopsi ¢ok nadiren gerekli olur (17).

Resim-17. Sag g6z optik sinir gliomu MRG gt’)ri]ni]leri.
A) T1-agirhkh MRG’de timor hipointens goriinimde.
B)T2-agirlikh MRG'de hiperintens ve fusiform gériinimde

Histopatolojik olarak optik sinirin septasinda genisleme ve

bifazik blyime paterni ile karakterlidir. TUmor hicreleri bipolar
sa¢ benzeri uzantilara sahiptirler. Rosenthal fibrilleri ve

55



eozinofilik granduler cisimler genellikle izlenir.
immiinhistokimyasal olarak GFAP poxzitiftir (18).

Cocukluk ¢aginda ortaya c¢ikan optik sinir gliomlar neredeyse
tamamen benign olup ¢ok yavas buyurler. NF-1 tanili, unilateral
benign optik sinir gliomu olan asemptomatik hastalarin takip
edilmesi onerilmektedir (12). Gorsel fonksiyonlari tehdit edecek
bir progresyon durumunda ise farkli tedavi segenekleri ortaya
cikmaktadir (19).

Kemoterapinin optik gliom tedavisindeki yeri ile ilgili bir
konsensus yoktur. Bes yasin altindaki optik gliom hastalarinda
primer tedavi secenegdi olabilecedinden bahseden caligmalar
mevcuttur (20). Bu hastalarda karboplatin/vinkristin tedavisinin
2 yillik basarisi %75; 3 yillik basarisi %68'dir. Daha buyuk
hastalarda ise; cerrahi veya radyoterapiyi geciktirmek igin
kemoterapi tercih edilebilir. Kemoterdpatik ajanlarin renal
toksisite, miyelosupresyon, periferik noropati gibi ciddi yan
etkileri vardir. Bevacizumab ve temozolomid gibi yeni tedavi
ajanlari Uizerinde galismalar devam etmektedir (19,20).

Radyoterapi uzun zamandir kullanilan bir tedavidir. Gorsel ve
norolojik  fonksiyonlarinda bozulma izlenen, takiplerinde
progresyon kaydedilen 5 yasindan buyuk hastalarda endikedir.
Kemoterapiye yanit vermeyen 5 yasindan kiguk hastalarda da
ikinci secenektir. Genellikle tercih edilen doz 45-58 G’dir.
Literatirde radyoterapi ile optik gliomlarin 10 yillik basarisi
yaklasik %80 olarak belirtilmistir. Hastalarin %30'u tedavi ile
gérme kazanimi saglamakta; %50’sinde ise tiumoér boyutunda
kiiculme izlenmektedir (21). Fakat iyonize radyasyonun
sekonder malignite, nérolojik sekel, endokrin bozukluk ve Moya
Moya sendromu gibi yan etkileri, gen¢ hastalarda kullanimini
sinirlamaktadir (19,21).

Fraksiyone stereotaktik radyoterapi; hedef dokuya guvenli-
ylksek dozda radyasyon iginlari génderirken; komsu dokularda
hizll doz duglsu saglamaktadir. Gama knife, Cyber knife ve
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Linac cihazlariyla yapilabilmektedir. Konvansiyonel
radyoterapiye gbre daha glvenli ve daha iyi tolere edilebilir bir
yontemdir; komsu yapilara yan etkileri daha azdir (19).

Kozmetik olarak belirgin proptozis ve tumdérde radyolojik olarak
kanitanmis ciddi genisleme var ise cerrahi eksizyon
dusunulebilir. Eksizyonu optik sinir hasari riski nedeniyle
tehlikeli ve zordur. Orbitotomi veya kraniyotomi yapilabilir (8,19).

3.1.2. Glioblastom (Malign Optik Gliom)

Cok nadir gorulir, malign karakterlidir. Siklikla 2-8. dekadda
ortaya cikar. NF-1 ile iligkili degildir. Agresif timorlerdir;
progresif gérme kaybi, nérolojik defisit ve 6limle sonuglanir
(19).

Optik sinirin proksimalinde yerlesen timor; unilateral gérme
azligi, SRVT ve neovaskiiler glokom ile bulgu verir. Yaklasik
olarak 5-6 hafta igerisinde diger géz de tutulur. Hipotalamik
bozukluk, hemiparezi ve diger ndrolojik bozukluklar ortaya ¢ikar
ve 1 yildan daha kisa surede hastanin 6limulyle sonuglanir.
Optik norit ve anterior iskemik optik noéropati ile karigabilir.
Ayirici tanida en yardimci yontem MRG'dir (19). Histopatolojik
olarak astrositik kdkenli timaorde hilicresel pleomorfizm, nekroz
ve hemoraji yanisira artmig mitotik aktivite izlenir. GFAP
pozitiflidi gosteren timodrde Ki-67 proliferasyonu degiskendir
(17,18).

Optik sinirin distalini tutan timorde benzer bulgular bulunur,
farkli olarak g6z dibi bakisinda optik sinir tamamen normal
gérinimdedir. Bu durum da retrobulber nérit ile karnstirilabilir.
ileri evrelerde sekonder optik atrofi gelisir (18). Kiir saglayabilen
glincel bir tedavisi yoktur. Radyasyon palyatif amacli énerilebilir
(19).

3.2. Optik Sinir Kilif Menenjiomu

Optik siniri saran araknoid kiliftan kéken alan bu timér, primer
optik sinir timarlerinin 2. en sik goérilenidir (22). NF-1 ve NF-2
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ile birliktelik gosterebili;, NF-2'li olgularda bilateral tutulum
gorulebilir (23). Kadinlarda ve 5. dekadda daha sik gorulir (17).
Klasik triadi yavas gelisen agrisiz gérme kaybi, optik atrofi ve
optosiliyer sant damarlarinin varligr olup; bu klinige Hoyt-
Spencer bulgusu adi verilir (23). Erken dénemde gérme azlidi
hafif diizeydedir; fundusta optik disk 6demi ve gérme alaninda
koér noktada genigleme izlenir (8). Optik Koherans Tomografi
(OKT) ile olgllen retina sinir lifi tabakasinda da incelme
meydana gelir (24).

Cocukluk ¢aginda ortaya gikan optik sinir kilif menenjiomlari
daha agresif seyir gosterir; intrakraniyal metastaz yapabilir (23).

Tani radyolojik olarak konulabildigi icin biyopsi gerekmez. BT'de
kalsifikasyonlar izlenebilir (23). MRG'de optik sinir ¢evresinde
tibuler veya fusiform genisleme izlenir, ortasindaki korunmus
alan ise normal yapidaki optik sinirdir. Menenjioma karakteristik
olan bu goériinim “tren rayi isareti” olarak isimlendirilir (22,24)
(Resim-18). Tl-agirhkli MRGde ekstraokiler kaslara gore
izointens; T2-agirlikl MRG’de hiperintenstir (23).

Resim-18. T1-agirlikh post-kontrast sagittal MRG’de optik sinir kilifi
menenjiomu igin tipik olan optik sinir kilifinda
kalinlasma ve kontrastlanmaya ait “tren yayi bulgusu”
izlenmekte
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Farkl histolojik varyantlara sahip tumdrde en sik gorilen
histolojik alt tip meningotelyal menenjiomdur. Dinya Saglk
Orgiiti sinflamasina gére derece | olan meningotelyal
meningiom, kollagenize bag doku ile ayriimig, sinirlari
belirsiz lobule epiteloid hlicre kiimelerinden olusur. Nikleer
psOdo-inklizyonlar siktir. Psammom cisimleri izlenir.
Transisyonel meningiomda, meningotelyal ve fibréz
subtiplerin 6zellikleri bir arada izlenir. Fokal mikrokistik ve
anjiomat6z degisiklikler izlenebilir. Nadir atipik meningiom
olgularinda dura, kemik ve cevre parankim invazyonlar
tanimlanmistir (18).

Eriskinlerde yavas buyudukleri ve benign karakterli olduklari
icin asemptomatik olgular tedavisiz takip edilebilir.
Cocuklarda ise agresif seyrettigi icin semptom olmasa da
sik araliklarla kontrol edilmelidir (23).

Optik sinir kilift menenjiomu spontan regrese olan bir timor
olmadidi i¢in, asemptomatik olsa da tedavi edilmesini
Oneren gorugler de vardir. Bu durumda radyoterapi ilk
tercihtir. Radyasyon retinopatisi, vaskuler oklizyon, iritis,
temporal lob atrofisi gibi ciddi yan etkileri olsa da cerrahiye
gore daha tolere edilebilir oldugu disinulmektedir (24).
Komsu yapilari koruyarak, sadece tumore yiksek dozda
verilen radyoterapi yontemleri (konformal veya stereotaktik
gibi) tercih edilmektedir. Niks olgularda ise konvansiyonel
radyoterapi Onerilir (23).

Eger timér optik kiazmaya yakin lokalizasyonda ise, diger
g6ze de yayllimini engellemek icin timérin eksizyonu
gerekmektedir (24). ileri derecede proptozis ve gérme kaybi
varliginda da cerrahi uygulanabilir. Kompresif optik
ndropatiyi engellemek igin optik sinir kilif dekompresyonu
yapilabilir (17).

Menenjiom hucrelerinde progesteron reseptdrinin varhgi,
tamoksifen ve mifepriston gibi hormon tedavilerinin
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kullanimint  gindeme  getirmistir. Fakat bu tedavi
modalitelerinin basarisi oldukga dusuktir (24). Hidroksitri
bir menenjiom vakasinda umut verici sonuglar ortaya koysa
da bu konu ile ilgili daha fazla galismaya ihtiya¢ vardir (25).

3.3. Orbita Sfenoid Kanat Menenjiomu

Sfenoid kemigin kanadini saran araknoid hicrelerden
kéken alir, orbitaya invaze olabilir. Optik sinir kilf
menenjiomundan farkli olarak 6nce proptozis meydana
gelir (26). Optik kanal invazyonu ile birlikte gérme kaybi,
optik disk 6demi ve son olarak optik atrofi gelisir. Kemozis
ve konjonktival damarlarda dilatasyon eslik edebilir (8).
Bas agrisi ve konviilziyonlar gériilebilir. Intrakraniyal
menenjiomlarda goérilen Foster-Kennedy sendromu (bir
g6zde optik atrofi, digerinde optik disk ddemi) optik sinir
kilif ve sfenoid kanat menenjiomlarinda gorilmez (23).

Tani ve izlemde BT, MRG'ye gore daha avantajlidir.
Hiperosteozis ve sfenoid kemige dogru uzanim gdsteren
kitle izlenir (8,26).

Radyolojik ve klinik olarak sfenoid kanat osteomuyla
karigabilir. Bu nedenle orbitotomi ile insizyonel biyopsi
Onerilir. Cerrahi eksizyonu progresyon durumunda
endikedir. Tamorun total eksizyonu muamkun
olmamaktadir. Rezidiu tumér radyoterapi ile tedavi edilir
(23).

4. PERIFERIK SINiR KILIFI TUMORLERI

Periferik  sinir  kihfi  timorleri; periferik sinir sistemini
olusturan noéral krest ve mezenkim kokenli hicrelerden
gelisir.  Schwann hicreleri, perinéral hucreler ve
fibroblastlarin neoplastik transformasyonu sonucu sirasiyla;
schwannoma, perinéroma ve noérofibroma ortaya ¢ikar (2).
Nérofibroma NF-1 i¢in patognamiktir, schwannoma ise daha
cok NF-2 ile birliktelik gosterir (17).
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4.1. Schwannom (N6rilemmoma)

Yavas buylme gosteren, enkapstle ve benign karakterli bir
timordir (27,28). Genellikle izole olsalar da nadiren NF-1
veya N-2 ile birlikte bulunabilir. Erigkin yaslarda daha sik
gorilur. Herhangi bir periferik sinirden kdken alabilir; en sik
vestibulokohlear sinirde (akustik nérinom) gordlur (17). Orbita
tutulumu nadirdir. Klinik bulgulan tutulan periferik sinire bagh
degiskenlik gosterir. Orbita yapilarina basiya bagl en sik
orbitada agri, proptozis, diplopi, gérme azligi ve fasiyal
anestezi ile bulgu verir (28). Tipik olarak ekstrakonal
yerlesimlidirler ve siiperior orbitada bulunurlar (Resim-19).

1 7 :': R
Resim-19. 54 yas erkek hastada sol slperior orbita yerlesimli,
pitozise neden olan schwannoma.

Kaverndz sinls patolojileri ile karsabilir (27).Kaverndéz sinus
malformasyonlari ile ayirici tanida en degerli yontem MRG’dir.
T1-agirikh MRGde dizgin sinirli, uniform, izointens bir
gorindma vardir (27,28) (Resim-20).

Schwannom, iyi diferansiye Schwann hiicrelerinden kdken alan
kapsdullt, igsi hicreli timordir. Histopatolojik olarak bifazik
gorinime sahiptir: sellller ve kompakt bir paterne sahip,
palizatlagsma gosteren Antoni A ve hicresel komponenti daha
az, kollajenden zengin mikrokistik alanlardan olugan gevsek bir
yap! olan Antoni B alanlari. immunhistokimyasal incelemede
yaygin S100 poxzitifligi gosterir (17) (Resim-20).
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Resim-20. Sag retrobulber bdlgede yerlesim gosteren schwannommn
A) T1-agirikh MRG'de diizgun sinirli hipointens gérinumi
B) histopatolojik gérunimu (HE; x100).

lyi sl olduklar icin orbitotomi ile total eksizyonlar
muUmklndir. Subtotal eksize edilen tumoérlerde ek olarak
radyoterapi de dislinilebilir (28).

4.2. Norofibrom

Norofibrom;  fibroblast, Schwann  hicreleri  ve  sinir
aksonlarindan kdken alan, yavas buyume gdsteren, benign bir
timordur.  Histopatolojik olarak dalgali  nukleuslu, soluk
eozinofilik sitoplazmali, igsi hiicrelerin diizensiz kisa fasikdilleri
ve gevsek dizilimleri ile karakterlidir. Degisen oranlarda gevsek
miksoid matriks, kollagenden zengin zemin izlenir, psédo-
Meissner korpuUskdilleri izlenebilir, dejeneratif atipi eslik edebilir.
immunhistokimyasal incelemede S100 ile pozitiftr (18).
Pleksiform, diffiz ve soliter tipleri vardir. Enikleasyon gibi
cerrahiler sonrasi, travmaya sekonder de gelisebilir (11,29).

4.2.1. Pleksiform norofibrom

Orbitanin en sik gorilen periferik néral timortdir ve NF-1 igin
patognomiktir (17). Erken gocuklukta periorbital dokularda sislik
ile bulgu verir. Periorbital sislik palpe edildiginde ‘kurtguk
torbas!’ bulgusu izlenir. Mekanik pitozis ile birlikte karakteristik
S-sekilli kapak bozuklugu goérulir (12). Pleksiform noérofibrom
heterojen kontrast tutulumu gosterir, T2-agirhkh MRG'de
hiperintens goériiniimdedir. Lenfatik malformasyonlar ile ayirici
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tani yapiimalidir. Lenfatik malformasyonlar sivi seviyesi
vermeleri ile noérofibromalardan ayrilabilir (17). Cerrahi ile
tamamen eksizyonu zordur, eksizyon sirasinda komsu yapilara
hasar verilebilir (12). Niks siktir, radyoterapi etkisizdir (29).

4.2.2. Diffiiz norofibrom

NF-1 ile birliktelik gosterebilir. Genelde ekstrakonal
yerlesimlidirler ve trigeminal sinirin sensoriyel dallarindan kéken
alirlar (17).

4.2.3. Soliter norofibrom

%90 tek basina bulunur. Superior ekstrakonal orbitada
yerlesirler. 3-4. dekadda agrili proptozis ile bulgu verirler. Sinirli
ve avaskiiler olduklari icin eksizyonu daha kolaydir (29).

4.3. Malign Periferik Sinir Kilifi Tiimori

Benign periferik  sinir  kilifi  timaorlerinin malign
transformasyonundan gelisebilecedi gibi de novo sekilde de
ortaya cikabilir. Orbitada c¢ok nadir gorilir. NF-1 tanili
hastalarda hayatlari boyunca malign periferik sinir kilf timori
goérilme ihtimali %10°dur. En sik pleksiform norofibromdan
kdken alirlar. Hizli blyumesi ve ¢evre kemik dokuda erozyona
yol acmasi, lezyonun malign olabilecedi konusunda siphe
uyandirmahdir (17).

5. MiYOJENIK TUMORLER

Cizgili ve diz kaslarin neoplazileri myojenik timorler bashigi
altinda siniflandiriimaktadir. Vicutta kas dokusunun bulundugu
her yerde gérilebilirler. Diz kas timérleri; leiomyosarkom ve
leiomyom olarak iki ana baglikta siniflandirilabilir. Cizgili kas
timorleri ise rabdomyosarkom ve rabdomyomdur (30).
Rabdomyosarkom c¢ocukluk ¢aginin en sik gorilen yumusak
doku timéridar (9). DUz kas timodrleri daha nadir goérullr.
Benign cizgili kas timéri olan Rabdomyom ise ¢ok nadirdir,
genellikle kardiyak tutulum gésterir (30).
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5.1. Rabdomyom

Ekstrakardiyak rabdomyom oldukc¢a nadir goriulen, cizgili kas
benign timoridir. Orbital rabdomyom ¢ok nadir goéralir,
literatiirde bu konuyla ilgili az sayida olgu bildirilmistir (31,32).
Histolojik olarak, rabdomyosarkomdan nikleer atipinin
olmamasi ile ayirt edilir. Retrobulber yerlesimli rabdomyom
proptozis ile bulgu verir (31).

MRG'de; ekstraokiiler kaslarla izointens gorinim veren,
homojen, diizglin sinirli kitleler olarak izlenir. Cevre dokulara
infiltrasyon yapmaz, nekroz ve hemoraji izlenmez (31).

Maligniteye transformasyonu beklenmedigi icin, semptomatik
olmadig: siirece takip énerilmektedir (32). inkomplet eksizyon
sonrasi rekirrens gorilebilir (31).

5.2. Rabdomyosarkom

Cocuklarda orbitanin en sik goérilen malign timoértdir (29).
Tum cocukluk dénemi kanserlerinin %5’ini olusturur; %401
bas-boyun bolgesinde gorilir (9). Embriyonik dénemde
iskelet kasi yoniinde diferansiye olabilen indiferan pluripotent
mezenkimal hucrelerden gelistigi dislnulmektedir. Nadiren
travma sonrasi da gelisebilmektedir (8). Histolojik olarak
embriyonel, alveolar, pleomorfik ve igsi hiicreli tipleri vardir.
Embriyonel rabdomyosarkom en sik gérilen ve prognozu
daha iyi olan tiptir (9,30).

Genelde 1. dekadda ortaya c¢ikar. Primer orbita
rabdomyosarkomu genellikle anterior orbita yerlesimlidir; kirmizi
g6z, kapak altinda palpe edilebilen kitle ve mavi, mor renk
degisimi ile birlikte proptozis veya distopi ile bulgu verir (30,33)
(Resim-21).
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Resim-21. A) 3 yas erkek hastada sag globun 6ne ve inferiora dogru
yer degistirmesi ile bulgu veren rabdomyosarkom.
B) aksiyal ve C) koronal T2A MRG géruntilerde sag
orbita stiperior ekstrakonal kesimini dolduran ve gbzde
belirgin basiya yol agmis heterojen hiperintens kitle
izleniyor.

Sekonder orbita rabdomyosarkomu, paranasal sinisler
veya nazofarinksten kaynaklanan timériin  orbitaya
invazyonu sonucu gergeklesir (9).

BT'de sinirlari dizglin, homojen kitle izlenir. Komsu
kemiklerde erozyon eslik edebilir (9). T1l-agirhkli MRG'de
ekstraokiler kaslar ile izointens gériinimde, kontrast tutan
kitle izlenir (34) (Resim-22, 23).

Resim-22. Bes yas erkek hastada embriyonel tip rabdomyosarkoma
bagll sag proptozis. A) ve B) T1- agirlikli aksiyal
MRG'de sag orbitada medial rektus ve stperior oblik
kasi icine alan, retrobulber dizeyde intrakonal
mesafeye uzanim gosteren kitle. Lezyonda belirgin
kontrastlanma izleniyor.
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Resim-23. 10 yas kadin hastada sol orbita intrakonal bdlgede,
retrobulber alandan baslayarak optik sinir medial
komsulugu boyunca devam eden rabdomyosarkom.
A) T2-agirhkli MRG ve B) T1l-agirlikli post-kontrast
MRG goéruntlleri. Lezyon heterojen sinyal yapisina
sahip olup belirgin kontrastlanma gdésteriyor.

Orbita rabdomyosarkomunun kesin tanisi biyopsi ile konur.
ilk biyopsi esnasinda tiimériin total olarak gikartiimasi
hedeflenmelidir.  CUnki  inkomplet  eksizyon  timor
evrelemesinde hastay! ileri evreye tasimakta ve nuksi
neredeyse kacinilmaz kilmaktadir. Total eksizyonun
mumkin olup olamayacagi, MRG ile belirlenebilir (9).

Histopatolojik incelemede ¢izgili kas diferansiyasyonu
gosteren gevsek sinsityal paternde igsi/rabdomyoblastik
hicreler ile karakterlidir. En sik goérlilen alt tipi olan
embriyonel rabdomyosarkomda gevsek sinsityal paternde
dizilim gOsteren yuvarlak, oval, elonge veya stellat
nukleuslu, genis sitoplazmali hucreler izlenmektedir.
immunhistokimyasal incelemede myogenin, myo-D1,
desmin ve kas spesifik aktin ile pozitiflik gdsterir (18,35)
(Resim-24).
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Resim-24. Orbital embriyonel tip rabdomyosarkom A) Histopatolojik
goéruntust (HE; x100) B) immunhistokimyasal olarak
desmin pozitifligi (HE; x100)

Alveoler tip rabdomyosarkomun prognozu daha koétudur.
Histopatolojik incelemede izlenen hiicresel &zellikler
embriyonel rabdomyosarkom ile benzer olmakla birlikte
timor  alveoler  dizilim  gostermektedir.  Molekiler
incelemelerde kromozom 13q14’de lokalize FOXO1 gen
yeniden dizenlenimi gosterilmigstir (35).

Glnumuzde radyoterapi ve kemoterapi ilk segenek
tedavidir. Prognozu iyidir; adjuvan tedavi secenekleri ile
birlikte, sag kalimi %90’lara kadar yukselmistir (33).
Cerrahinin reklrren vakalarda tercih edilmesi 6nerilmektedir
(34). Cevre dokulara invaze olmus blylk timorlerde ve
tedavi sonrasi tekrarlayan vakalarda ekzanterasyon da
distndlebilir (9).

5.3. Leiomyom

Leiomyom en sik uterus ve gastrointestinal sistemi tutan,
benign bir diiz kas timoridir; ancak uvea ve orbitada da
nadiren gorulebilir. Orbita leiomyomu Miiller kasindan, kan
damarlarinin diz kaslarindan veya perisitlerden koken
alabilir. Erkeklerde ve geng eriskinlerde daha sik gordlir.
Ekstrakonal veya intrakonal bdlgede bulunabilir. Derin
yerlesimli orbita leiomyomu; yillar igerisinde yavasga artan,
agrisiz proptozis veya distopi ile bulgu verir. Yizeyel orbita
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leiomyomu ise goz kapaklarinda progresif, agrisiz sislige
neden olur (36,37).

BT ve MRG, sinirlari diizgin kitle gérinimini ortaya koyar;
MRG’nin tanida sensitivitesi daha yuksektir. TUmor
ekstraokiler kaslara kiyasla T1-agirhkli MRG'de izointens,
T2-agirhkh  MRG’de hiperintens gorunti  verir. Orta
derecede kontrast tutulumu vardir (36).

Histopatolojik incelemede diz kas hicre demetlerinin
birbirini kesen gorintlisi izlenir. Pleomorfizm ve hicresel
atipi beklenmez, immunhistokimyasal incelemede DKA ve
desmin pozitiftir (35). Siperior orbital fissir araciligiyla
intrakraniyal bolgeye lokal invazyon yapabilir (37).

Tedavisi timorin etrafindaki uydu lezyonlar da dahil total
eksizyonudur. inkomplet eksizyon sonrasi rekiirrensler
bildirilse de rezidU tumdérden  spontan  malign
transformasyon bildiriimemistir. Radyosensitif bir timor
olmadidi icin inkomplet eksizyon durumunda hastanin
rekirrens agisindan MRG ile takip edilmesi 6nerilmektedir
(37).

5.4. Leiomyosarkom

Orbita leiomyosarkomu primer, sekonder veya metastatik
olabilir. Primer orbita leiomyosarkomunun kékeni Muller
kasi veya vaskller yapilarin duz kasidir. Metastatik
leiomyosarkom genellikle pelvis, deri veya gastrointestinal
bdlgeden kaynaklanir (38). Sekonder leiomyosarkom ise
periokler/okuler bdlgeye uygulanan radyoterapi sonrasi
gelisir (39). Primer orbita leiomyosarkomlari genellikle
posterior orbita yerlesimli olsa da kapak, lakrimal bez ve
konjonktivada da  gorilebilir.  Posterior  yerlesimli
leiomyosarkom; ilerleyici proptozis, oftalmopleji ve optik
ndropati ile bulgu verir (38,39).

68



Tl-agirhkhh  MRG'de ekstraokiiler kaslarla izointens
goriniimdedir (38).

Histopatolojik olarak idsi tumor hucrelerinin  olusturdugu
dizenli demet yapilarindan olusan fasikiller dizilim ile
karakterlidir. Hiicre sinirlar belirsiz, orta derecede eozinofilik
sitoplazmaya ve uzun, oval, santralde yerlesmis nukleusa
sahip hiicrelerde degisen derecelerde niikleer pleomorfizm ve
mitotik aktivite izlenebilir. immiinhistokimyasal olarak diiz kas
aktin ve desmin pozitifligi gdsterir (18).

Genis cerrahi sinirla  eksizyonu  Onerilir.  Primer
leiomyosarkom radyoterapi ve kemoterapiye yanitsizdir;
metastatik lezyonlarda bir miktar yanit alinabilmistir.
Eksizyonun  zor oldugu vakalarda ekzanterasyon
Onerilmektedir (38,39).

6. FIBROZ BAG DOKU VE FIBROOSSEOZ TUMORLER

Orbitanin fibr6z bag dokusu tiimorleri benign, lokal agresif
veya invaziv karakter gosterebilir. Klinik bulgular ve
muayene genellikle nonspesifiktir. Immunhistokimya ve
elektron mikroskopi bulgulari benign ve malign lezyonlari
ayirt etmeye yardimci olabilmektedir (40). Ornegin, elektron
mikroskopide ‘baliksirt’ goérinimu fibrosarkom igin tipiktir
(41). Immunhistokimyasal olarak CD34 pozitifligi saptanan
hastada ise Oncelikli olarak soliter fibroz timor
disinilmelidir (42). BT ve MRGde benign lezyonlar
genellikle sinirlari dizgin kitle olarak izlenirken; malign
tumorler komsu dokulara infiltasyon yapan, kemik dokuyu
erode eden kitle olarak izlenir (40).

6.1. Fibroz Bag Doku Tumérleri
6.1.1. Soliter Fibréz Tiimér/Hemanjiyoperisitom

Orbitanin nadir bir timoérd olup, mezenkimal kokenlidir.
Perisit  benzeri perivaskller pluripotent mezenkimal
hicrelerden koken alarak hemanjiyoperisitom benzeri

69



karakter gosterebilir. Hemanjiyoperisitom ve soliter fibroz
tumar histolojik ve immunhistokimyasal olarak i¢ ice gegcmis
Ozelliklere sahip oldugu igin birlikte siniflandinimaktadirlar
(18,41,42).

Tek tarafli, agrisiz ve yillar icinde artan proptozis ilk
bulgusudur. Gérme azligi, oftalmopleji, palpe edilebilir kitle
ve pitozis eslik edebilir (43) (Resim-25). Literatirde 20-76
yas aras| vakalar bildirilse de genellikle 4. dekadda goérulir
(42). Soliter fibroz timor genellikle benign karakterlidir fakat
lokal rekurrens ve metastaz gérulebilir. Paranazal sinls ve
intrakraniyal bdlgeye dogru lezyonun geniglemesine bagl
ek bulgular gelisebilir (44).

proptozis sikayeti ile bagvuran 70 yasindaki erkek
hastanin ilk basvurusundaki fotografi. B-C) Sag orbita
lateralini dolduran ve intrakonal alana uzanan
hemanjiyoperisitom ile uyumlu Kkitlenin aksiyal ve
sagital post-kontrast T1A MRG gorintllerde diffiiz
kontrastlanma gosterdigi izleniyor. D) 6,5 cm
boyutundaki kitlenin total eksizyon sonrasi goriintusiu
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BT ve MRG’de blyik, heterojen ve sinirlari belirgin
vaskuler kitlesel lezyon izlenir. T21-agirhkli MRGde
hiperintens bir goriiniime sahiptir (45).

Histopatolojik olarak spesifik bir patern géstermeyen, hipo
ve hipersellliler alanlarin gegisleri ile karakterli bifazik
gorinim sergiler. Tumor hdcreleri, geyik boynuzunu
animsatan  sekillerde dallanan sinlizoidal damarlar
cevresinde sitoplazma sinirlari belirsiz oval/isi hucrelerin
gelisiglzel duzenlenimi seklinde izlenir. Belirgin interselltler
kollajen izlenebilir, mitoz degiskendir. Timoérde STAT6
nikleer pozitiflik gdsterir; CD34 ve vimentin pozitiftir. TUumor
boyutu (>5 cm), yiksek mitotik aktivite, yliksek sellularite,
pleomorfizm, nekroz ve hemoraji varligi kéti prognoz ile
iliskilidir (44) (Resim-26).

Resim-26. A) Soliter fibréz timaoriin histopatolojik goriintlisti (HE; x40)
B) Yakindan gériintiisti (HE; x200)
C) immunhistokimyasal olarak CD34 poxzitifligi (HE; x100)

Tedavisi negatif cerrahi sinir ile timoérin rezeksiyonudur
(43). inkomplet rezeksiyon sonrasi lokal rekiirrens
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bildirilmigtir. Lezyonu kapsulu ile birlikte almak relapsi
onlemek acisindan 6énemlidir. Tumorin lokalizasyonuna
gore farkli cerrahi teknikler (frontoorbital girisim, lateral
orbitotomi, medial orbitotomi gibi) denenebilir. Optik kanali
da invaze eden intrakraniyal genisleme gdsteren soliter
fibrbz  tumdrler  transkraniyal  fronto-orbital  girisim
gerektirmektedir (43). Vaskilarize bir timoér oldugu igin
cerrahi rezeksiyonu zordur. Buyuk timodrlerde cerrahi
Oncesi arter baglama yapilabilir. Parsiyel olarak rezeke
edildigi durumlarda postoperatif radyoterapi uygulanabilir.
(44).

6.1.2. Fibroz Histiyositom

Fibréz histiyositom erigskinde en sik gérilen primer
mezenkimal  timordar  (46).  Histiyosit,  fibroblast,
myofibroblast ve diger mezenkimal hicrelerin birlesiminden
koken alir (40). Posterior orbita, goz kapaklari, konjonktiva
ve limbusu tutabilir. Siklikla benign olsalar da lokal agresif
klinik gosterebilirler (40,47).

Agrisiz proptozis ve gérme azligi ile bulgu verebilir (47).
Siklikla yumusak dokuda sinirli olsa da nadiren globa
invazyon yapabilmektedir (40).

BT ve MRGde vyuvarlak, homojen, yumusak dokuda
yerlesimli kitlesel lezyon izlenir (47). Kemik erozyonu veya
intrakraniyal invazyon c¢ok nadirdir. Goriintileme bulgulari
nonspesifiktir; kesin tani ancak biyopsi ile konulabilir (47).

Mikroskopik incelemede kisa fasikiller olusturmus igsi
hiicreler ve histiyosit benzeri oval-fusiform hiicrelerden olusan
lezyonda kopukli histiyositler, inflamatuar hicreler ve
siderofajlar da izlenebilir. Arada degisen oranlarda kollagen
ve damar proliferasyonu izlenir. immiinhistokimyasal olarak
spesifik bir belirleyici bulunmamakla birlikte timér hacreleri
CD68 ve DKA ile pozitiflik g6sterebilir (18).
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Tedavi kapsuluyle birlikte timoérin tamamen eksize
edilmesidir (47). inkomplet eksizyon sonrasi lokal invazyon
ve malign transformasyon bildirilmistir. Kemoterapi ve
radyoterapinin tedavide yeri sinirlidir; cerrahi sonrasi rezidi
kitleye uygulanabilir (46). Invaziv ve biyik timérlerde
ekzanterasyon 6nerilebilir (40).

6.1.3. Fibrom

Daha c¢ok geng erigkinlerde gorulen orbitanin benign bir
timoridir (48). Orbitada Tenon kapsulinden veya
ekstraokiiler kaslardan koken alir (40). Ankapstle olup yillar
icinde yavas blylme g0sterir. Periorbital yerlesimli
fibromlar proptozis, kemozis ve goérme azligi ile bulgu
vermektedir (48).

BT'de sinirlari belirli yuvarlak/oval homojen dansitede kitle
izlenir. Kaverndéz hemanjiyom ve fibréz histiyositom ile
karigabilir (40). Histolojik olarak kollajen6z stroma ve arada
fibroblastik hiicre prolifeerasyonu izlenir.

Radyoterapiye  direncglidir, tedavisi  tumérin  total
eksizyonudur (40). Norofibrom, schwannom, liposarkom gibi
malign timorlerden histolojik olarak ayirici  tanisinin
yapilabilmesi igin de eksize edilmesi dnerilmektedir (48).

6.1.4. Fibrosarkom

Fibrosarkom vyavas buylyen, lokal agresif malign bir
timordur.  Fibroblastlardan  koken alir (41). Orbita
fibrosarkomu oldukga nadir bir antitedir. Ortalama gériime
yasi 50°dir ve erkeklerde daha siktir (49).

iyonize radyasyona maruz kalan bélgelerde veya yabanci
cismin bulundugu yerlerde ortaya ¢ikabilir (41).

BT ve MRG bulgulari nonspesifiktir. Hizli buiyuyen ve gevre
dokulara infiltrasyon gdsteren orbita kitlesi olarak bulgu verir
(40).
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Tedavisi genis lokal eksizyondur. Orbita dokularina
fazlasiyla invaze olmus timdrlerde veya rekirrens izlenen
vakalarda ise ekzanterasyon onerilmektedir (40). Akciger,
kemik ve bolgesel lenf nodu metastazlarn gorilebilir.
Postoperatif adjuvan radyoterapi ve kemoterapi bu
vakalarda degerlendirilebilir (49).

6.1.5. Nodiiler Fasiit

Nodiler fasit, fibroblastik/myofibroblastik  hiicrelerin
olusturdugu benign timordar (50). Hizh biyiime gdsterir, bu
acidan rabdomyosarkoma benzemektedir (51). Anterior
periorbital dokularda ortaya ¢ikar; daha c¢ok pediatrik yas
grubunda goéralir. Tenon kapsull, episklera ve kapakta
yerlesimli noduler fasiit olgulari da bildirilmistir (52).

BT ve MRG, diger solid orbita kitlelerinden ayirimini
yapamaz. Bazi lezyonlarin malign tumorlerden ayrici
tanisini yapmak igin ince lIAB denenebilir (51).

Histopatolojik olarak igsi hlicrelerden olusan kisa, diizensiz
demet vyapilari ile karakterlidir. Mitotik aktivite yuksek
olabilir.

Goruntileme yontemleri ve klinik bulgular malign bir orbital
timdrun ayirici tanisini yapmaya yetmedigi icin, kitlenin
timuyle eksizyonu 6nerilmektedir (50,51).

6.2. Fibroosseoz Tiimorler

Fizyolojik kemik yapisinin yerinde, farkli miktarda mineralize
materyal iceren fibroselliler stroma bulunmasi ile olusur
(53). Bas-boyun boélgesinde daha c¢ok maksilla ve
mandibulada gérilirler. Orbita ve paraorbita bdlgesinin
fibroossetz tuimorleri nadirdir. Kemik dokunun neoplazik
olmayan proliferasyonlari ve neoplazilerini klinik olarak ayirt
etmek zordur. Orbitanin fibroossedz lezyonlari; ossifiye
fiborom ve fibréz displazi olup iki durum da benign
Ozelliktedir (54).
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6.2.1. Ossifiye Fibrom

Kemik dokusu Ureten benign fibroz neoplazmdir (55).
Patogenezi net olmamakla birlikte gelisimsel bozukluk veya
travma ile iligkili oldugu dislinulmektedir (56). Genellikle
erken cocukluk déneminde (1. dekad) veya 3-4. dekadda,
maksiller sinis ve mandibulada goérilurler. Paranazal sinus,
sfenoid kemik ve orbita tutulumu da bildirilmigtir. Klinik
olarak semento-ossifiye fibrom ve juvenil ossifiye fibrom
olarak iki gruba ayrilabilir (55,56).

Orbita ve periorbita lezyonlari genelde asemptomatiktir;
insidental olarak tani konur. Semptomatik timorler fasiyal
asimetri ve distopi ile bulgu verebilir (54).

Yavas blylime gdsterseler de ¢evre dokularda hasara yol
acabilmektedirler. Cocuklarda eriskinlere gore daha agresif
seyreder (53).

Tedavisi timorin cerrahi eksizyonudur. Cocuklarda cerrahi
sonrasi rekirrens daha siktir. Malign transformasyonu
bildirilmemistir (53,56).

6.2.2. Fibroz Displazi

Normal kemik dokunun fibr6z doku tarafindan isgal edilmesi
sonucu ortaya cgikar (55). Gelisimin erken déneminde G
proteininin alfa sublnitini etkileyen mutasyon (GNAS
mutasyonu) ile iligkili oldugu ortaya konmustur (57,58).
Cocuklarda ve adolesan donemde ortaya cikar; yavas
buyuyen, benign bir timdrdir. Olgularin %75’ tek bir kemigi
(monoostotik) tutarken; %25’inde birden fazla kemik
tutulumu (poliostotik) izlenir (29).

Poliostotik fibréz displazi genellikle femur, tibia gibi uzun
kemikleri tutar (58). Mc-Cune Albright sendromunun bir
parcasi olarak da ortaya ¢ikabilir. Bu sendromda poliostotik
fibréz displaziye erken puberte, birden fazla endokrin organ
hiperfonksiyonu ve ciltte hiperpigmentasyon eslik eder (59).
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Monoostatik tutulum ise daha sik bas-boyun bdlgesindeki
kemiklerde gorulur (29). Yizde sekil bozukluguna yol acar,
orbita boslugunu daraltarak agrisiz proptozis ve distopiye
neden olabilir (55) (Resim-27). Goérme kaybi, fibroz
dokunun optik sinire basisina bagh ortaya cikabilecegi gibi,
spontan hemoraji veya oftalmik arter oklizyonuna bagli da
gelisebilmektedir (57,60). Bas agrisi, anosmi ve isitme
kaybi da eslik edebilir (55).

Resim-27. Dokuz yas Mc-Cune Albright sendromu tanili erkek
hastanin sol orbitasinda etmoid ve sfenoid kemikleri
tutan ve orbita apeksini daraltan fibréz displazi ile
uyumlu osse6z lezyonun T1A post-kontrast aksiyal
MRG gérintleri.

BT'de tutulan kemikte kalinlasma ve bazen Kkistik alanlar
izlenir, buzlu cam goérinimd tipiktir (29). Erken dénemde
gorulen radyolusent olan alanlar zamanla kalsifiye olur ve
opaklasir. Sfenoid kanat menenjiomu ile karisabilir (55).

Orbitayr tutan fibr6z displazilerin blylk ¢ogunlugu
puberteden sonra progresyon gostermez. Fakat optik sinire
basisi veya yilzde ciddi sekil bozukluguna neden olan
lezyonlar cerrahi girisim gerektirir (58). Etkilenen kemigin
yeniden sekillendiriimesi veya parsiyel eksizyonla es
zamanli kemik grefti uygulamasi etkili bir tedavidir. Agresif
seyir gosteren fibréz displazide, inkomplet eksizyon
nikslere yol agabilir (55). Fibréz displazi nadiren
osteosarkoma dénusebilir. Radyoterapi malign
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transformasyon riskini arttiran en 6nemli sebeptir (61). Bu
nedenle fibroz displazide radyoterapi kontraendikedir (55).

7. LIPOMATOZ TUMORLER

Orbita lipom ve liposarkomlari oldukga nadir gorilen
timorlerdir. Subkutan yag dokusundan koken alirlar.

7.1. Orbita Lipomu

Duizgiin sinirli, palpasyonla hissedilebilen, anterior orbitayi
tutan benign bir lezyondur. Matiir adip6z dokudan olusur.
Genellikle kronik ve yavas ilerleyen proptozis ve siglik ile
bulgu verir. infiltrasyon yapmaz. Gériintilemede; konstrast
madde tutmaz, T1l-agirhkli MRG'de hiperintenstir.
Histopatolojik olarak ince bir kapsiil tarafindan gevrelenmis,
lobiile matiir yag dokusundan olusur (Resim-28). Dermoid
kist ile karigabilir. Tedavisi timorin cerrahi eksizyonudur.
Prognozu iyidir (62,63).

Resim-28. Orbital lipomun histopatolojik gértntusu (HE; x40)
7.2. Orbita Liposarkomu

Adip6z dokudan kdéken alan nadir bir malignitedir. Progresif
proptozis en sik gorilen bulgusudur; timorin alt tipine gére
hizli veya yavas ilerleme gdsterebilir. Diplopi, agri,
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oftalmopleji ve optik noropati eslik edebilir. BT ve MRG
bulgulari nonspesifiktir. Dizgiin sinirli homojen lezyon veya
yag iceren heterojen kitle gorinimi izlenebilir. Okdler
dokulara infiltre olan timdrlerde ekzanterasyon yapilmalidir.
Radyoterapi ve kemoterapi de dider tedavi secenekleridir.
Rekdurrens siktir; yakin takip gerektirir (64,65).

8. HiSTiYOSITiK TUMORLER

Histiyositik timorler, mononukleer fagositler (makrofajlar ve
dendritik hiicreler) veya histiyositlerden kdken alan ve asiri
proliferasyon sonucu organ hasari ve timor formasyonu ile
karakterize neoplazilerdir. Diinya Saghk Orgiti 2017
siniflandirmasinda,  “Histiyositik sarkom, Langerhans
hicrelerinden koken alan tiimorler, indeterminate dendritik
hicreli tumdr, interdigitating dendritik hucreli sarkom,
follikller dendritik hicreli sarkom, fibroblastik retikiler
hicreli timdr, dissemine juvanil ksantogranilom, Erdheim-
Chester hastaligi” olarak gruplandinlir. Langerhans
hicrelerinden kdken alan tumorler, Langerhans hucreli
histiyositoz ve Langerhans hucreli sarkom’dur. Langerhans
hicreli histiyositoz, bu grubun en sik gérilen hastaligidir.
Juvenil ksantogranilom ve Erdheim-Chester hastaligi ise
non-Langerhans hucreli histositozisler arasindadir. Yeni
nesil dizileme teknikleri ile bu nadir gorilen hastaliklarin
kokeni daha iyi anlagsiimaya baslanmistir (66).

8.1. Langerhans Hiicreli Histiyositozis

Gegici immun sistem disfonksiyonuna bagli Langerhans
hicrelerinin neoplastik klonal proliferasyonu sonucu ortaya
cikar (66). Hastalik tek bir bdlgeye lokalize olabilir, tek bir
sistem icinde birden fazla bdélgede olusabilir (genellikle
kemik) veya daha yaygin ve multisistemik olabilir. Kemik ile
iligkili yumusak doku kitlesi olusturur. Akut dissemine,
multifokal ve unifokal olmak Uzere karsimiza ¢ikabilir (67).
Unifokal Langerhans hiicreli histiositoz, eozinofilik grantilom
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olarak da bilinir ve bu grubun en sik goérilen hastahgdidir
(68).

Her yasta gorilebilmekle birlikte en sik erken gocukluk
doneminde (1-4 yas) gorulir. Orbitanin  slperio-
temporalinde yerlesir; tek tarafli ve tek odaklidir (66).
Progresif Ust gbz kapagi sisligi, pitozis, proptozis, eritem ve
lokalize  hassasiyet ile  bulgu verir. Lezyonun
lokalizasyonuna gdére gdérme kaybi, optik disk édemi ve
makula 6demi de gorilebilir (67). Sadece orbita tutulumu
yapabilecedi gibi, multisistemik bir hastalik olarak da
karsimiza ¢ikabilir. Hand-Schuller—Christian hastalidi;
kronik progresif ve multifokal olup, litkk kemik lezyonlari,
bilateral proptozis ve diabetes insipidus ile karakterizedir
(69). Letterer-Siwe varyanti fulminan sistemik hastalik ile
karakterizedir. Hepatosplenomegali, lenfadenopati ve
osseoz defektler gorilir. Bu varyantta orbita tutulumu
nadirdir (70).

BT ve MRG’de cevresindeki kemikte litik lezyonlara neden
olan orbita kitlesi izlenir. T2-agdirlikh MRG’de izo/hiperintens,
goriniime sahiptir (66). Kesin tanisi biyopsi ile konur.
Yeterli materyal elde edebilmek igin insizyonel veya
eksizyonel biyopsi yapilmasi daha uygundur (67).

Histopatolojik incelemede; oval sekilli, katlantili oluklanma
gOsteren nukleer ozellikler ile karakterli Langerhans
hiicreleri, eozinofiller, histiyositler, lenfositler ve nétrofillerin
izlendigi infiltrasyon dikkati ¢eker. Ultrastriikturel olarak
sitoplazmada Birbeck granulleri bulunur ve
immunhistokimyasal incelemede langerin, S100, CD1la ve
CD68 ile pozitiflik gésterir (69) (Resim-29).
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Resim-29. Langerhans hicreli histiyositozun A) histopatolojik
gorintist (HE; x100) B) immunhistokimyasal olarak CD1a
pozitifligi (HE; x100) ve C) S100 pozitifligi (HE; x100)

inflamasyonun eslik ettigi bir neoplazm oldugu igin
tedavisinde intralezyoner steroid enjeksiyonu kullanilabilir.
Subtotal eksizyon veya kiretaj ile kombine de
uygulanabilmektedir. Lezyon nadiren spontan
gerileyebilmektedir (66). Radyoterapi daha ¢ok nikslerin
tedavisinde &nerilmektedir, sekonder malignite riski
nedeniyle dikkatli uygulanmalidir. Dissemine hastalik
durumunda ise sistemik kemoterdpatik ajanlar, kemik iligi
transplantasyonu ya da IVIG 6nerilmektedir (67).

8.2. Jiivenil Ksantograniilom

Non-Langerhans hucreli histiyositlerin ¢ocukta en sik
gorulen alt grubudur. Orbita ve okiler yerlesimli
ksantogranilom c¢ok nadir gérilen, benign bir histiyosit
bozuklugudur (71). Hematolojik bozukluklar ve alerjik
solunum sistemi hastaliklari ile birliktelik gosterebilir (72).
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Erken cocuklukta daha sik gorilir; bildirilen vakalarin
%75’i 1. dekaddadir (71).

Histopatolojik incelemede; histiyosit proliferasyonu yani
sira  Touton-tipi dev hicreler, lipidize k&puksu
ksantomatéz alanlar izlenir. immunhistokimyasal olarak
CD14, CD68 ve CD163 gibi histiyositik hiicre belirtecleri
ile pozitiftir (71).

Orbita lezyonlarinin en sik bulgusu proptozis ve goéz
kapaklarinda sisliktir. Stperior periorbital ciltte sari renkli
plaklar énemli bir bulgusudur (73) (Resim-30). Nadiren
komsu kemikte erozyon eslik eder. BT'de minimal kontrast
tutulumu gdésteren homojen lezyon izlenir, orbita
lenfomasi ile ayirici tanisi yapilmahdir (71). Bu hastalarda
ileri dénemde non-Hodgkin lenfoma gelisme riski
mevcuttur; sistemik takipleri dizenli olarak yapilmaldir.
Spontan regrese olabilir. Dislk doz periorbital radyoterapi
ile yiksek doz sistemik ve topikal steroid, genel tedavi
protokoliini olusturur (73).

Resim-30. Sag g6z alt kapagr tutan non-Langerhans hiicreli

histiyositoz
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9. MELANOSITIK TUMORLER

Melanomlar erigkinde en sik gérulen primer intraokiler
malignite olmasina karsin; periorbital bdlgede nadiren
gordlir (17). Malign melanositik hiicrelerden olusan timaorin
histopatolojik incelemesinde melanin pigmenti izlenebilir;
biyuk epiteloid hicreler bizar sekilleri sebebiyle kolay ayirt
edilebilirken, kiguk polihedral hicreler nevis hucreleri ile
karisabilir (18). Orbita melanomu; primer, sekonder (uvea,
konjonktiva ya da kapaktan lokal invazyon) veya metastatik
(deri) olarak ortaya cikabilir (74). En sik uveadan kaynaklanir,
2. en sik gorulen ise konjonktiva melanomlardir. Primer
orbita melanomu ¢ok nadir gorilur (75).

9.1. Primer Orbita Melanomu

Orbita tumodrlerinin - %1’ini olusturan, nadir, malign bir
timordir  (76). Leptomeninks ve  siliyer  sinirlerin
melanositlerinden kaynaklandigi dusuniimektedir  (74).
Literatirde bildirilen vakalarin yaklasik %50’sinin; orbitanin
konjenital pigmenter degisikliklerinden (Ota nevus,
okllodermal melanozis gibi) gelistigi gosterilmistir (76-78)
(Resim-31). Karaciger ve lenf nodu metastazi nedeniyle
prognozu kotidir (73). Adrisiz, progresif proptozis ile bulgu
verir, zaman zaman diplopi ve gérme azlidi da egslik
etmektedir (75,76).

Y "" 4 %; :V-f T 3 Y
Resim-31. Ota nevus zemininde gelisen sag orbita melanomu.

82



BT'de dizgin sinirl yumusak doku kitlesi izlenir (75). MRG
melanomu kavern6z hemanjiyom gibi benign lezyonlardan ayirt
etmeye yardimcidir. Tanisal anterior orbitotomi ve insizyonel
biyopsi, stpheli durumlarda taniyr dogrulamak igin kullanilabilir
(76).

Nadiren periokuler kiuguk ve sinirli timdorlerde lokal rezeksiyon
ve takiben vylksek doz fraksiyone orbita radyoterapisi
yapilabilmektedir (75). Diffiz ya da infiltre lezyonlarda 6nerilen
tedavi ise enikleasyon veya ekzanterasyondur. Temiz cerrahi
sinir ile orbita ekzanterasyonu ve takiben radyoterapi
tedavisinin basarili sonuglar ortaya koydugu gdsterilmistir (76).
Tek basina radyoterapi uygulanmasi onerilmemektedir. Kur
saglayacak dozda radyoterapi, vizyona ve glob yapilarina zarar
vereceginden ileri ddnemde ekzanterasyon ihtiyaci dogacag
dUsUnulmektedir. Ozetle oOnerilen tedavi oncelikle
ekzanterasyon ve takiben radyoterapidir (74,79).

9.2. Sekonder ve Metastatik Orbita Melanomu

Sekonder orbita melanomu uvea dokusu (koroid, iris, siliyer
cisim), konjonktiva veya kapaktaki melanomun orbitaya lokal
invazyonu sonucu ortaya gikar (74,80,81). Okuler melanomlar
en sik uveadan; bunlarin da %90’I koroidden koken alir. Koroid
melanomlari karaciger, akciger, kemik ve cilt metastazi yaparak
kétl prognoz gosterirler, ayni zamanda orbita tutulumu da
yapabilirler (17). Cerrahi ya da konservatif yontemlerle tedavi
edilmis okiler melanomun lokal rekurrensi sonucu erken veya
ge¢ dénemde de sekonder orbita melanomu ortaya c¢ikabilir
(82) (Resim-32). Rose ve arkadaslarinin 89 hastayla yaptiklari
retrospektif calismada; hastalarin Ugte birine primer hastalik
tanisi konuldugu sirada sekonder orbita tutulumunun da eslik
ettigini géstermiglerdir. Primer okuler melanom tedavi edildikten
34 yil sonra sekonder orbita tutulumu ortaya cikabilmektedir
(80). Bu agidan hastalarin periorbital bolgesi ve diger g6z takip
edilmelidir. Konjonktiva kokenli melanomlarda prognoz daha
iyidir (82).
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Resim-32. A) Yaklasik olarak 10 yil 6nce sol géze dig merkezde
eviserasyon yapilmis olan 51 yasindaki erkek hastanin
sag gozde az goérme ile klinigimize bagvurusu
sirasindaki fotografi. B) Muayene sirasinda sol sokette
farkedilen konjonktiva altinda hiperpigmente lezyon. C)
BT'de sol orbita boslugunu dolduran kitle. D) Total
ekzanterasyon yapilan olgunun biyopsi materyali malign
melanom ile uyumlu bulundu. E) Post-kontrast T1-
agirlikh orbita MRG’de optik kiazma ve sag optik siniri
tutan belirgin kontrastlanma gésteren kitle izlenmekte.

!

Metastatik orbita melanomu tim orbita metastazlarinin %5-
20’sini  olugsturur.  Primer timorin lokalizasyonu
genellikle  deridir; diger gbzden de metastaz
gerceklesebilir (83). Intraokiiler metaztazlar en sik
koroid, iris, optik sinir ve vitreusta gorilur; orbitada
olanlar ise periorbital dokulari etkiler. Orbita metastatik
melanomlari; primer ve sekonder melanomlarda oldugu
gibi proptozis, diplopi, oftalmopleji ve papilédem ile
bulgu verirler (80). Zografos ve arkadaslari primer deri
melanomu tedavi edildikten ortalama 65,5 ay (21-106
ay) sonra orbita metastazinin ortaya ¢iktigini
gostermislerdir (83). Orbita melanomlari arasinda
prognozu en kotu olan metastazlardir. Ortalama yasam
suresi 5,7-19,7 ay olarak bildirilmistir (80). Palyatif

84



tedavi yontemleri denenebilir. Diplopi, proptozis ve optik
sinir kompresyonuna yonelik semptomatik tedavi 6nerilir
(83).

10. LAKRIMAL BEZ TUMORLERI

Lakrimal bez timérleri, biyopsi yapilan orbita kitlelerinin %5-
14’Gn0 olusturur. Bunlarin da yaklasik %50’si maligndir.
Lakrimal bez kitleleri epitelyal ve nonepitelyal olarak iki alt
gruba ayrilir. Epitelyal kitleler daha ¢ok neoplastik lezyonlar
iken; nonepitelyal lezyonlar inflamatuar (dakriyoadenit) veya
neoplastik (lenfoproliferatif hastaliklar) olabilir (17). Ayrica
lakrimal bez tuméri, komsu dokulardan invazyon ya da
metastaz sonucu da ortaya cikabilir (9).

Benign lakrimal bez tumorleri pleomorfik adenom,
onkositom ve myoepitelyomdur. Malign lakrimal bez
timorleri ise adenoid kistik karsinom, pleomorfik
adenom, mukoepidermoid karsinom, duktal karsinom,
néroendokrin karsinom ve lenfoid timoérdir (9).

10.1. Pleomorfik Adenom

Epitel kokenli bir timér olan pleomorfik adenom,
lakrimal bezin en sik goérulen benign timoérudur ve tim
lakrimal bez tumdrlerinin %20’sini olusturur (17). Hem
epitelyal hem de mezenkimal hicreleri icerir. Genellikle
4-5. dekadda ortaya cikar, yavas biyir. Ilk bulgusu
globun asagi ve nazale yer degistirmesi olup Ust
kapakta lokalize sislik, palpe edilebilen kitle ve pitozis
de eslik edebilir (84,85).

BT ve MRG’de globun superiotemporalinde yerlesim
go6steren, sinirlari dizgln, yuvarlak kitle olarak gérulir
(84) (Resim-33).
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Resim-33. 77 yas erkek hastada sol orbitada lakrimal bezle uyumlu
lokalizasyonda yumusak doku kitlesi izlenmektedir. Sol
g6z kiresi mediale dogru itilmistir. Eksizyonel biyopsi ile
lezyonun pleomorfik adenom oldugu dogrulanmistir.

A) Lezyon T2- agirlikll MRG serilerde homojen hiperintens
sinyal yapisi gostermektedir. B) Post-kontrast T1-agirlikli
MRG gérunttide lezyonda belirgin kontrastlanma izleniyor.

Histopatolojik  olarak  myoepitelyal hicreler tarafindan
cevrelenmis epitel hiicreleri igerir. Epitelyal komponent epitelyal
ve myoepitelyal hiicrelerin olusturdugu cift katmanli [Gmene
sahip duktal yapilardan olugur. Lumenindeki sekresyon
materyali periyodik asid-Schiff (PAS) pozitiftir. Stromal
komponentte fibrdz, hyalin, miksoid, kondroid yapi izlenebilir.
TUumor psddokapstil tarafindan gevrelenir (18) (Resim-34).

B SUar AOle - AR RIS T CON
Resim-34. Pleomorfik adenomun A) histopatolojik goértintiist
(HE; x40) B) yakindan goriintiisi (HE; x100)

Tedavisi timérin cerrahi rezeksiyonudur. ileri dénemde

malign transformasyon ihtimali nedeniyle pleomorfik adenom
tamamen rezeke edilmelidir. inkomplet eksizyonlar, timdrin
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riptire olarak tekrarlamasina sebep olabilir. Basarili tam
eksizyon yapilan hastalarda prognoz mikemmeldir (85).

10.2. Adenoid Kistik Karsinom

Lakrimal bezin en sik gorilen malign timori epitelyal bir
timaor olan adenoid kistik karsinomdur (84). Tim primer orbita
timorlerinin %5'ini olusturur. Genellikle 4. dekadda bulgu
verir (17). Perindral invazyon gosterdigi icin, proptozise agri
eslik etmektedir. Benign lakrimal bez tlimorlerinde agri
beklenmez (8).

BT ve MRGde timor sinirlan diizensizdir, kalsifikasyon ve
cevre kemik dokuda erozyonlar izlenir (86).

Histopatolojik olarak ¢evre yumusak dokuya invaze olma
egiliminde, myoepitelyal hiicreler ve luminal duktal hiicrelerden
olusan bir timoérdir. Tumor gergek bir kapstile sahip degildir.
Histopatolojik olarak En sik “Swiss cheese” olarak anlandirilan
kribriform patern izlenir. Ayrica tubuler, solid ve sklerozan
patern de izlenebilir. Perindral invazyon siktir. Histopatolojik
incelemede perindral ve kemik invazyonunun deg@erlendiriimesi
onemlidir (17,18) (Resim-35).
I ¥ ¥k T,

Resim-35. Adenoid kistik karsinomun histopatolojik goriintisi (HE;
x100)
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Cerrahi olarak tam rezeksiyonu genellikle mumkin
degildir (87). Cerrahi 6ncesi kemoterapi ile timorin
kucultilmesi, sinirh vakada rezeksiyonu mumkun
kilabilir. Genel gorUs orbita ekzanterasyonu yapilmasi
yoniindedir (8). Adenoid kistik karsinomda ortalama
yasam suresi 1,5 yildir. Ekzanterasyonun yasam
suresini uzatmadigi ile ilgili gorusler mevcuttur (88).
Neoadjuvan intraarteriyel kemoterapi ile birlikte orbita
ekzanterasyonu ve radyoterapi kombinasyonun umut
vaat edici sonuglari olsa da bu konuda bir konsensus
yoktur (80-83).

11. METASTATIK TUMORLER

Kanser hastalarinda orbita metastazi prevelansi %2-5
arasinda bildirilmektedir (89). Orbitaya en ¢ok metastaz
yapan kanserler erigkinde sirasiyla meme (%28,5-58,8),
akciger (%8-12), prostat (%3-10) ve deri malign
melanomudur (%5,3-15) (9). Cocukta ise néroblastom
(%40), Willms tumoéru ve Ewing sarkomdur (8). Meme
kanseri ve melanoma bagl metastaz ge¢ bulgu verir,
akciger kanseri metastazi ise hastaliin erken
doneminde bulgu verir (90).

Orbita metastazlari genellikle tek tarafli (%90) soliter
lezyonlardir. Ekstraokdler kas ve yad dokusuna timérin
infiltrasyonu proptozis, diplopi, distopi ve pitozise sebep
olabilir (91) (Resim-36). Kemik ve periost tutulumuna
bagh agr sikayeti eslik edebilir. Enoftalmus nadirdir;
oOzellikle meme kanserinin orbita metastazinda,
fibroblastik aktivite artisina bagli ortaya c¢ikabilir (92,93).
Karsinoid tumoérlerin  orbita metastazinda yilzde
kizariklik (flushing) ve diger vazomotor bulgular eslik
edebilir. Prostat kanseri osteoblastik aktivite artisina
sebep olur, deri melanomu ise ekstraokiler kaslara
infiltre olma egdilimindedir (8,9).
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Resim-36. A) Serviks kanserinin sol orbitaya metastazina bagl
kadin hastada frozen orbita ve proptozis. B) T1-agirlkl
MRG'de lateral ekstrakonal ve konal yerlesimli,
ekstraokiler kas infiltrasyonu yapan kitle gérinimu.

Yag baskilayici teknik kullanilarak ¢ekilen T1-agirhikh MRG
orbita metastatik lezyonlari ve ekstraokiler kas
infiltrasyonlarini en iyi gésteren yontemdir (Resim-37).
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- 3
Resim-37. 34 yas erkek hastada aksiyal post-kontrast TIA MRG
gorintide sol orbita lateralinde, kemikte destriiksiyona
yol agmis, superior rektus ve lateral rektus kasina
infiltrasyon yapmig Ewing sarkomunun orbita metastazi
izleniyor.

Metastatik melanom, karsinoid timoér ve renal hicreli
karsinomun benign timorlere benzer sekilde oval, diizgin
sinirli gériinimde oldugu unutulmamalidir (90,91). Kesin
tani biyopsi ile dogrulanir. [IAB, timériin viicuttaki
primerinin bilindigi vakalarda etkili ve kolay bir yontemdir.
Metastazin primer odagi bilinmiyorsa, yanhs negatif
sonuglart en aza indirmek icin insizyonel biyopsi
dnerilmektedir. immunhistokimyasal analiz de taniya
yardimcidir (94) (Resim-38).
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30 %o
Resim-38. Orbit metastazi
A) histopatolojik goriintisu (HE; x200) ve
B) immunhistokimyasal olarak p63 pozitifligi (HE; x100)

Orbita metastatik lezyonlarinin tedavi kararinda hastanin
genel durumu da g6z o6nlnde bulundurulmahdir. Tedavi
cogunlukla palyatif amag ile yapilmaktadir. Adir sistemik
hastaligin yaninda asemptomatik g6z bulgulari olan
vakalarda tedavisiz izlem yapilmasi Onerilmektedir. Soliter,
dizgun sinirll metastatik kitlede cerrahi eksizyon yapilabilir
(95). Radyoterapi hizli blylime gosteren metastazlarda
dusunulebilir, kemoterapi ile kombine edilebilir. Lezyonun
ortaya cikardigi semptom ve bulgulari ortadan kaldirabilir,
gorsel fonksiyonlari iyilestirebilir (94). Prostat kanserinde
hormonal tedavi denenebilir.

Orbita metastazlarinda genel olarak prognoz kotudir.
Ortalama yasam slresi meme kanserinde 31 ay, akciger
kanserinde 16-22 ay ve melanomda 12 aydir (9,94). Orbita
metastazi tanisi konuldugu sirada primer tiumor kokeni
bilinmiyor ise prognoz daha da kétudur ve ortalama yasam
slresi 6 aya kadar diger (8).

12. LENFOMA

Lenfoma, B lenfosit, T lenfosit veya NK (natural Kkiller)
hucrelerinden koken alabilen malign bir timordir. Orbital
lenfomalar konjonktiva, kapaklar, lakrimal bez ve ekstraokuler
kaslardan kaynaklanan non-Hodgkin lenfomalardan olugur
(96-98). Orbital lenfomalar 60 yas Ustl yetiskinlerde primer

91



orbita malignitelerinin en sik go6rllenidir. Tum orbita
timorlerinin  yaklagik %10’'unu ve tum lenfomalarin ise
yaklasik %2’sini olusturur (3,99,100).

Primer orbita lenfomalarinin %80’i histolojik olarak duisik
dereceli, B hiicreli lenfomalardir. B hiicreli lenfomalarin en sik
gorilen alt tipi mukoza iligkili lenfoid dokunun ekstranodal
marjinal zon lenfomasidir (MALT lenfoma) (Resim-39).
Primer orbital lenfomalar siklikla evre 1 hastalik tablosu
olusturur. Sekonder orbital lenfomalar, sistemik hastaligin
yayilimi ile ortaya ¢ikar; ekstranodal tutulum ile karakterizedir
(96,97,101).

S ST
Resim-39. 86 yas kadin hastada biyopsi ile dogrulanmis bilateral
lakrimal bez MALT lenfoma. A) T2-agirhkli ve B) pre-
kontrast T1-agirlikli aksiyal MRG gorintilerde bilateral
lakrimal bez boyutlarinda diffiiz artis izlenmekte. C)
Hafifge genis seffaf sitoplazmali neoplastik kigik lenfoid
hicrelerin diffiz infiltrasyonu (HE; x100) D) Yakindan
gorintlisti (HE; x400)
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Orbita B hicreli lenfomalarin %75’inin primer kokeni
orbitadir. Yaklasik olarak %25’i sekonder lokal invazyon ya
da sistemik yayilim sonucu gelisir (9). Yuksek mitotik
aktivite gbsteren timorler, daha ¢ok ekstraorbital sistemik
hastalik ile iligkili iken germinal merkezi segilen follikiiler
lezyonlar daha c¢ok lokalize hastalik gostergesidir. T hiicreli
lenfomalar orbitada c¢ok nadir gorilir, daha c¢ok goz
kapaklarinda yerlesim gésterir; yaklasik yarisinin primer
kokeni orbitadir (102). Lenfoid neoplaziler, revize Avrupa-
Amerika siniflandirmasina goére indolan, agresif ve oldukga
agresif lenfomalar olmak Uzere gruplara ayrilir (Tablo-1).

Tablo-1. Lenfoid neoplazilerin revize Avrupa-Amerika siniflandirmasi
indolan Lenfomalar

Follikiler lenfoma

Kiglk lenfositik lenfoma/kronik lenfositik [6semi

Lenfoplazmasitik lenfoma

Marjinal zon lenfoma (nodal ve/veya ekstranodal)

T/NK biyik hiicreli granuler lenfositik 16semi

Agresif Lenfomalar

Mantle hiicreli lenfoma

Diffuz biyik B hicreli lenfoma

Periferik T hiicreli lenfoma

T/NK hcreli lenfomalar

Anaplastik buylk hicreli lenfoma

Oldukga Agresif Lenfomalar

Prekursor T veya B hicreli lenfoblastik I6semi/lenfoma

Burkitt lenfoma

Burkitt-benzeri lenfoma

Erigkin T hiicreli I16semi/lenfoma
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AIDS gibi imminsupresyon durumunda ve SLE, Sjogren
sendromu, romatoid artrit gibi otoimmun hastalik varliginda
orbita lenfoma gelisme riski artar (103,104) (Resim-40).
Patojenlerin roli tartismalidir. Chlamydia psittaci ve
Helicobacter pylori gibi etkenlerin son zamanlarda
etiyopatogenezde roli oldugu distunulmektedir (103).

I

Resim-40. A) 31 yas Sjogren Sendromu tanili kadin hastada
bilateral lakrimal bez lenfomasina bagli her iki
superiolateral orbitada sislik B) T2-agirlhkli koronal
MRG’de bilateral lakrimal glandla uyumlu
lokalizasyonda kitlesel gérinim

Orbital lenfomalar siklikla ekstranodal bdlgede bulunur;
lakrimal bez en sik yerlesim yeridir (Resim-41).
Genellikle 6-7. dekatta goérilmekle birlikte 15-70 yas
araliginda ortaya cikabilir. Siklikla unilateral olmakla
birlikte bilateral tutulum da gosterebilir (104). Orbital
lenfoma; proptozis, restriktif sasilik, diplopi, periorbital
0dem, epifora, agri, pitozis, distopi, kemozis ve gérme
azligi ile klinik bulgu verebilmektedir. Uvea veya
konjonktivada (somon lekesi) infiltrasyon, orbital
lenfoma lehine bir bulgulardandir (96,97,103,105).
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Resim-41. 37 yasinda kadin hastada biyopsi ile dogrulanmis bilateral
lakrimal bez lenfomasi.
A) T2-agirlikl koronal MRG sekansinda bilateral lakrimal
bez boyutlarinda artig goériilmekte.
B) T1-agirikl MRG sekansinda beyin ile izointens
gorinimde homojen lezyon izlenmekte.
C) Lakrimal glandlar arasina infiltrasyon gosteren
lenfoplazmositik hicre infiltrasyonu (HE; x200)
D) Yakindan gériintiisii (HE; x400) E) Immunhistokimyasal
olarak neoplastik lenfoid hiicrelerde CD20 pozitifligi (IHK;
x200)

BT'de yuksek dansiteli, homojen kitle izlenir, orta derecede
kontrast tutulumu vardir. T1-agirhlkh MRG'de beyin ile
izointens gorinimde lezyon goéruntilenir (Resim-42).
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Resim-42. 38 yas kadin hastanin sag orbita lateral ve siliperior
konal ve ekstrakonal kesimini dolduran, orbita
apeksinde devamlilik gosteren ve g6z kuresini
anteriora dogru iten MALT lenfoma izlenmektedir.

A) T1-agirhkh aksiyal pre-kontrast ve B) koronal post-
kontrast goruntulerde lezyon diffiz kontrast tutulumu
gOstermektedir.

Kesin tani ve histolojik siniflandirma icin biyopsi
gerekmektedir (9). Histopatolojik incelemede morfolojik
Ozellikler yani sira immunhistokimya, akim sitometri ve
molekller incelemeler ayirici tanida ve lenfoma alt
tiplendirmesinde  énemli rol oynar (Resim-43).
Radyolojik ve laboratuar incelemeler esliginde hastaligin
sistematik olarak evrelendirilmesi gerekmektedir. PET,
sistemik tutulumu gdstermek igin c¢ekilmelidir (97).
Lenfomalar igin  Ann-Arbor evrelendirme sistemi
kullanilir.
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Resim-43. Mantle hicreli lenfoma blastoid varyantinin
histopatolojik ~ goriintisi. A) Blastoid morfolojide
neoplastik lenfoid hicrelerin diffiiz infiltrasyonu (HE;
x400) B) immunhistokimyasal olarak neoplastik lenfoid
hiicrelerde CD20 ekspresyonu (IHK; x200) C) Cyclin
D1 niikleer pozitifligi (IHK; x200)

Lokalize primer orbita lenfomasinin tedavisinde erken
evrede radyoterapi tek basina basarili  sonuglar
verebilmektedir (106). ileri evre, sistemik yayillim gdsteren
lenfomalarda ise radyoterapi kemoterapi ile kombine
uygulanmalidir. Timériin lokalizasyonu ve boyutu ile iligkili
olarak, cerrahi eksizyon yapilabilmekle beraber, radyoterapi
ya da kemoterapiyle birlikte uygulanmasi Onerilmektedir.
Tek basina cerrahi eksizyon relaps riskini arttirmaktadir
(96,106).

En sik tercih edilen kemoterapi rejimi siklofosfamid,
doksorubisin, vinkristin, prednizolon tedavisidir.
immunoterapide  CD20  monoklonal  antikoru  olan
Rituksimab CD20 pozitif lenfomalarda basarili sonuglar
vermektedir. (107). Prognoz, lenfomanin histolojik alt tipi ve
hastaligin klinik evresi ile dogrudan iligkilidir (108).
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cikabilmektedir.

Orbita ttimorlerine ait klinik bulgular, goriintileme yontemleri ve
histopatolojik incelemeler ile birlikte degerlendirilmelidir. Bizler, bu kitap ile
orbita timorlerinin multidisipliner bir yaklagimla tani, tedavi ve takibinin
yapilmasi gerekliliginin 5nemini vurgulamay1 amaclamaktayiz.

Orbita tiimorleri konusunda bittinsel bir yaklasima sahip olmak ve giincel
tedavi segeneklerinden haberdar olmak ciddi okiiler ve sistemik
morbiditelerin 6nlenmesini saglayacaktir. Bu kitap, hastay bir biittin olarak
degderlendirmek, elimizdeki ipuglarini etkili bir sekilde kullanarak erken ve
dogru taniya gitmek konusunda yardimci olmayi hedeflemektedir.
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