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Santral Sinir Sistemi Tutulumu ile Birlikte Primer
Intraokiler Lenfoma

Ilknur Tugal Tutkun (*), Ozlem Yildwrum (**), Nur Kir (%)

OZET

Amac: Primer santral sinir sistemi lenfomasmm (PSSSL) bir alt grubu olarak kabul edilen
primer intraokiller lenfoma (PIOL), degisik uiveit antitelerini taklit ederek tanisal gucliklere yol
acabilen ve tipik olarak ileri yas grubunda goriilen nadir bir hastaliktir. Bu caligmada santral si-
nir sistemi tutulumuyla birlikte PIOL tanisi konulan olgular sunulmaktadir.

Gerec¢-Yontem: Istanbul Tip Fakultesi Goz Hastaliklar1 Anabilim Dalf'nda PIOL tanist
alan 3 olgunun dosyalari retrospektif olarak incelendi.

Sonuclar: Ikisi erkek, biri kadin olan olgularm bagvuru yaslar1 69, 32 ve 38 olup, ilk tutu-
lum yeri bir olguda goz, iki olguda santral sinir sistemi tutulumu geklindedir. Olgularm tumu
CD 20-pozitif buryitkk B huicreli lenfomadir. Kesin tani 2 olguda stereotaksik beyin biyopsisi ile,
bir olguda ise tanisal vitrektomi materyalinin sitolojik incelenmesi ile konulmustur. Taninin ko-
nulmasmdan sonra tim olgulara degisik intravenoz, intratekal kemoterapi ve radyoterapi tedavi
rejimleri uygulanmugtir.

Tartisma: PIOL, etyolojisi saptanamayan, tedaviye direncli uveit olgularmda hangi yas
grubu olursa olsun akilda tutulmasi gereken bir hastalik grubudur. Bu dzelliklere sahip olgular-
da gerektiginde invaziv tant metodlarmi kullanmaktan ka¢milmamalidir.

Anahtar Kelimeler: Primer intraokiiler lenfoma, primer santral sinir sistemi lenfomasi

SUMMARY

Primary Intraocular Lymphoma Associated with Primary Central Nervous System
Lymphoma

Purpose: Primary intraocular lymphoma (PIOL) which is considered as a subgroup of pri-
mary central nervous system lymphoma (PCNSL) leads to a diagnostic challenge by mimicking
various uveitis entities. In this study, we report patients with PIOL in association with central
nervous system involvement.

Material-Method: We reviewed the medical records of 3 patients diagnosed with PIOL at
the Department of Ophthalmology, Istanbul Faculty of Medicine.

Results: Two patients were male, one was female. Age at presentation was 69, 32, and 38
years. The initial site of involvement was ocular in one patient and central nervous system in
two patients. All of our patients had CD 20-positive large B cell lymphoma diagnosed by stere-
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otactic brain biopsy in two patients and cytologic examination of diagnostic vitrectomy
specimen in one patient. Patients received various intravenous, intrathecal chemotherapy and

radioterapy treatment regimens.

Discussion: PIOL should be considered in the differential diagnosis of uveitis cases of un-
determined etiology resistant to standard therapy. All efforts must be made, including invasive
diagnostic procedures, in order to diagnose this rare disease.

Key Words: Primary intraocular lymphoma, primary central nervous system lymphoma

GIRIS

Intraokiiler lenfoma, primer veya sistemik hastaliga
sekonder (metastatik) olarak goriilebilen bir hastaliktir.
Bu iki antitenin tami yaklagmi, klinik ozellikleri ve
prognozu birbirinden farklidir. Primer intraokuler lenfo-
ma (PIOL), ilk kez 1951'de Cooper ve Riker tarafindan
retikulum huicreli sarkom olarak adlandirimustr (1). PI-
OL, guniimuzde primer santral sinir sistemi lenfomasi
(PSSSL) ile birlikte ya da ondan bagimsz gelisen ma-
lign potansiyeli yuksek non-Hodgkin lenfoma c¢esidi
olarak tanimlanmaktadir. Bu iki lenfoma birlikte goril-
duguinde okuloserebral lenfoma olarak isimlendirilir (2).
Yapilan ¢aligmalar her iki lenfomanm da ayni neoplastik
klondan kaynaklandigmi gostermistir (3). Goz tutulumu
norolojik semptomlardan once ya da sonra gelisebilir
(4). PIOL, PSSSL'larmm alt grubu olarak kabul edilir
(5-8). PSSSL'l1 hastalarm %20 - %?25'inde goz tutulumu
geligir (9-11). Buna karsm baglangicta goz tutulumu
olan hastalarm %60- %85'inde ortalama 29 ay icinde
intrakranyal lenfoma saptanir (12-14). PIOL genellikle
retina, vitreus boslugu ve/veya optik siniri infiltre eder-
ken sekonder intraokuler lenfomalar uveal dokuyu ozel-
likle koroidi tutar (4,13). PIOL'lerin cogu morfolojik ve
immunofenotipik o0zelliklerine gore Dunya Saglik Orgu-
tu'ntin en son smiflandrmasi uyarmca diffuz, buyuk B
hticreli lenfomalar olarak smiflandirilir (15). Immunofe-
notipik olarak CD20 ("cluster of differentiation" 20) an-
tijen pozitifligi B huicreli lenfomalar ve B huicreli kronik
lenfositik losemi tanisinda kullanilmaktadr. CD20 anti-
jeni tim matur B huicrelerinin yiizeyinde bulunan non-
glikozile bir fosfolipoprotein olup, A4 gen ailesine ait
MS4A1 geni tarafindan kodlanmaktadr. Bu antijenin
hicre zarmda kalsiyum iletisini duzenleyerek B hiicre
aktivasyonu ve proliferasyonunu duzenledigi dusuniil-
mektedir (16). Nadir olgularda PIOL ve PSSSL T hiicre-
li lenfoma olabilir (17,18). Sekonder intraokuler lenfo-
malar ise sistemik lenfomalarm alt gruplaridir. Bu olgu-
larda goz tutulumu koroidal dolagim yoluyla invazyon
ile geligir (4,13).

Genellikle nadir gorilen bir hastalik olan PIOL,
1970'li yillardan beri PSSSL insidansmndaki ui¢ kat artiga

paralel olarak guinumiuizde daha sik gorillmektedir (19).
PSSSL insidansindaki bu artigm buyuk kismi immun-

suprese hastalarm sayisndaki artiga baglanmaktadir

(20). Ancak immunkompetan hastalardaki insidans art-
smm nedeni agiklanamamaktadir (21). Cocuklarda ve
geng eriskinlerde de goruilmesine ragmen (22,23) genel-
likle 5.-6. dekatlarda karsmmiza c¢ikar (10,12,13,24,25).
Ozellikle serebral tutulum varligimda PIOL prognozu ol-
dukga kotudur. Iki yillik survi %39 oranmdadir (26). Sik

okuler ve/veya santral sinir sistemi relapslari nedeniyle
PIOL'nin optimal tedavisi tam olarak tanimlanamamistir
(26).

PIOL genellikle baglangicta steroidlere cevap veren
ancak daha ileriki donemde diren¢ gosteren kronik
nonspesifik tveit antitelerini taklit eder  (10,12-
14,24,25,27-32). Hastalarda en sik gorilen sikayetler,
gorme bulanikligi, gorme keskinliginde azalma ve ugu-
san cisimlerdir (4,13,18,30,31,33). Daha az goriilen si-
kayetler ise gozde kizarklk, fotofobi ve agridir
(10,12,29). Gorme keskinligi genellikle klinik muayene
sonucu umulan duzeyden daha iyidir (13). Oftalmik mu-
ayenede saptanan en yaygm bulgu  vitritistir
(10,12,13,34,35). Arka segment muayenesinde kiimeler
ya da tabakalar olusturabilen vitreus huicreleri, buyuk,
multifokal, krem-sar1 renkli subretinal infiltratlar sapta-
nabilir. Infiltratlar tek ya da multipl, bitisik ya da ayrik
olabilir ve multipl punktat lezyonlar olarak gorulebilir
(10,12,13,34-37). Bu infiltratlar gerilediginde retina
pigment epiteli atrofisi ve subretinal fibrozis geligebilir
(38). Hastalarm %50 - %75'inde on kamarada da hiucre
bulunur (18,39,40). Hiucreler iridosikliti taklit eder ve
pseudohipopyon bile olusturabilir (10,12,13,34,35). Se-
konder on segment bulgulari iris ve iridokorneal agmm
neovaskilarizasyonudur (4). Hastalik, olgularm en az
%80'inde bilateraldir (10,12, 13,29,34,35).

Serebral tutulumlu hastalarda genel ya da fokal no-
rolojik semptom ve bulgular da bulunabilir (41,42). En
yaygm genel semptom artmig kafaici basncmna bagh ge-
lisen bag agrisi, bulanti, epilepsi ve davranis degisiklik-
leridir (42). En yaygm fokal semptomlar ise hemiparezi,
serebellar semptomlar ve kranyal sinir felcleridir (42).

Yagli hastalarda nedeni bulunamayan ya da steroid-
lere direncli uveit gelistiginde, tipik subretinal infiltrat-
lar saptandiginda klinik olarak PIOL dugsunuilmelidir
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(10). Hastaligin nonspesifik siireci nedeniyle sarkoidoz,
intermediate tiveit, multifokal koroidit, tuberkiiloz, tok-
soplazmozis, akut posterior multifokal plakoid pigment
epitelyopati, birdshot korioretinopati, akut retinal nekroz
gibi antiteler ekarte edilmelidir (32). PIOL'nm siklikla
PSSSL ile iligkili olmasi nedeniyle kranyal goriintiileme
yontemleri ve lomber ponksiyon yapilmasi gereklidir
(8,43,44). Beyin omurilik sivismm sitolojik, kimyasal

ve sitokin analizleri yapilmalidr. Beyin omurilik sivi-

smda lenfoma hucreleri saptandigmda PSSSL tanisi ko-

nur, daha fazla incelemeye gerek kalmaz. Buna kargm
kranyal goruntiileme srasmda supheli lezyon saptanan
ancak beyin omurilik sivismda lenfoma hiicreleri goste-
rilemeyen hastalarda stereotaktik beyin biyopsisi uygu-
lanmalidir (45). Goruntuleme teknikleri ve beyin omuri-
lik swvist degerlendirilmesi ile tan1 konulamazsa tanisal

vitrektomi uygulanmaldir (27). Kesin tani vitreus bi-
yopsi Orneklerinin sitopatolojik degerlendirilmesi ile ya-
pilir. Lenfoma hiicrelerinin frajil ve yetersiz olmasi ne-

deniyle tekrarlayan tanisal vitrektomiler gerekebilir (7).
Vitreus biyopsisinin tanida yetersiz kaldigi durumlarda
da korioretinal biyopsi tekniklerine bagvurulmalidir
(30,46-48). Bu teknik, molekiiler ¢aligmalar ve sitopato-
lojik tani i¢in daha yuksek oranda canli hiicre sagladigi
icin vitrektomiden daha avantajlidr (49). PIOL'nn
nonspesifik 0Ozellikleri, sinsi baglangici nedeniyle tani
siklikla 10-21 ay gecikir. Taniya ulagmak i¢in ortalama

4.3 tanisal yaklagm uygulamak gerekir (13,18,31). PI-
OL'nm patolojik tanisini koymakta oldukc¢a gugtur (45).

Gunuimuzde tan1 koymaya yardimcr immunhistokimya,
flow sitometri, molekiiler analiz, sitokin degerlendiril-
mesi gibi yeni tani metodlar1 gelistirilmistir (32).

Bu calismada degisik klinik gorinimlerle bagvu-
ran, tan1 koyma guglukleri yasanan, ancak beyin biyop-
sisi ve tanisal vitrektomi yontemleriyle kesin tani kona-
bilen 3 olgu sunulmustur. Bu olgular nedeniyle gunluk
pratigimizde nadir rastlanan, ¢ok genis spektrumlu has-
talik tablolarma neden olabilen ve tan1 koymada ciddi
gucluklerin yasandigi PIOL hastaligma dikkat ¢ekilmesi
amaclanmigtir.

GEREC-YONTEM

Istanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakultesi, Goz
Hastaliklar1 Anabilim Dali Uvea Departmanr'nda, Aralik
2006 - Nisan 2007 tarihleri arasmda gorme bulanikligi,
gorme keskinliginde azalma ve 151k ¢cakmasi sikayetle-
riyle klinigimize bagvuran, yapilan tetkikler sonucunda
santral sinir sistemi tutulumu ile birlikte primer intrao-
kuler lenfoma tanis1 konan 3 olgunun dosyalar1 retros-
pektif olarak degerlendirildi.

BULGULAR

Olgularmizm yaglar1 32 - 69 arasinda degigmektey-
di. Ikisi erkek, biri kadindi. Hastalik 2 olguda beyin, bir
olguda ise goz tutulumuyla baslamisti. Olgularmizmn tu-
miinde bilateral tutulum sozkonusuydu. Goz tutulumu 2
olguda on ve arka segment bulgulari, bir olgu da ise
sadece arka segment bulgulart ile kendini gostermisti.
Kesin tan1 2 olgumuzda stereotaksik beyin biyopsisi ile,
bir olgumuzda ise tanisal vitrektomi materyalinin sitolo-
jik incelenmesi ile konulmustu.

Olgularmizm klinik seyri agagida 6zetlenmistir.

Olgu1

Altmig dokuz yasinda kadn hastada, Aralik 2005
tarihinde giderek siddetini arttiran basagrisi sikayeti ne-
deniyle yapilan tetkiklerde intrakranyal yer kaplayan
lezyon saptanmusti. Metastaz olarak dustinulen lezyo-
nun primer odagi saptanamamigtir. Hastaya 10 fraksiyon
halinde toplam 3000cG palyatif amagli total kranyal rad-
yoterapi uygulanmistir. Bir yil sonra hastada her iki goz-
de gorme azalmasi sikayetinin baglamasi tizerine Aralik
2006 tarihinde klinigimize gonderilmistir. Hastanin ya-
pilan muayenesinde sag gorme keskinligi 0.4 (tashihli),
sol gorme keskinligi 0.3 (tashihli) olarak saptanmistir.
Biyomikroskopik muayenesinde her iki kornea endote-
linde ince ve orta buyuklukte KP'ler, solda 6n kamarada
+2 hiicre, bilateral lenste niikleer skleroz ve kortikal ke-
safet, her iki vitreusta +4 hucre mevcuttur. Fundus mua-
yenesinde bilateral yogun vitritis, vitreus kondansasyo-
nu, solda papilla nazalinden perifere uzanan santralinde
preretinal hemoraji bulunan subretinal eksiidasyon (in-
filtrasyon?) saptanmistrr (Resim 1 A, B). Bu bulgularla
hastada PIOL ile birlikte PSSSL dusunulmus ve tetkik
amacli olarak yatrilmigtir. Tedavi olarak topikal steroid
baslanmustr. Hastanm yatis suiresi i¢inde orbital, kranyal
ve toraks MRI tetkikleri istenmistir. Orbita MRI'da int-
raorbital yer kaplayan lezyon saptanmamistir. Kranyal
MRI'da bilateral ak maddede subkortikal milimetrik hi-
perintens lezyonlar malignite lehine degerlendirilmemis-
tir. Toraks MRI'da subkarinal alanda en buyukleri 1x0.8
cm boyutunda birkag¢ adet lenf nodu ve sag akciger orta
lobunda havalanma artis1 izlenmistir. Yapilan diger tet-
kiklerinde PPD:7 mm, eritrosit sedimantasyon hiz:13, C
reatif protein:8.6 (0-5), ACE: 56U/L (8-52), VDRL: ne-
gatif, TPHA: negatif sonuglari elde edilmistir. Bu sonug-
larla kesin tantya ulaslamamasi tizerine Ocak 2007'de
sol goze tanisal vitrektomi operasyonu uygulanmistir.
Operasyon esnasinda alt kadranda retina dekolmani ve
retinektomi gelismesi uzerine yirtik kenarma fotokoa-
gulasyon, perifere kriyoterapi uygulanmis ve silikon en-
jeksiyonu yapilmis, alinan vitreus drnegi patoloji ve
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mikrobiyoloji laboratuarlarma gonderilmistir. Vitreus si-
vismin mikrobiyolojik incelemesi sonucunda gram bo-
yamada polimorf nuiveli 1okosit ve mikroorganizma go-
rulmemis, aerop ve anaerob kulturlerde iireme olmamig-
tir. Sitolojik tetkiklerin sonucunda CD20-pozitif B hiuic-
reli lenfoid infiltrasyon saptanmigtir. Hasta taburcu edi-
lip onkoloji klinigine gonderilmistir. Onkoloji klinigin-
de bir hafta arayla 4 kur iv rituksimab tedavisi uygulan-
mugtir. Kemoterapi tedavisi devam ederken Mayis 2007
tarihinde bilateral aktivasyon tespit edilen hastanm bu
tarihteki muayenesinde sag gorme keskinligi 0.3 (tashih-
li), sol gorme keskinligi projeksiyon defektif olarak sap-
tanmigtir. Bilateral on segment sakin olarak degerlendi-
rilen hastann fundus muayenesinde sag temporal peri-
ferde subretinal infiltrasyonlar, solda makulanin tempo-
ralinde konfluan beyaz renkli infiltrasyonlar gozlenmis-
tir. Bunun uzerine orbita ve kranyal MRI tetkikleri tek-
rarlanmistir. Bu tetkiklerde yeni lezyon gozlenmemistir.
Hastanin kemoterapi tedavisine devam edilmistir. Siste-
mik tedaviye cevap vermemesi durumunda intravitreal
metotreksat enjeksiyonu planlanmigtir. Haziran 2007'de
son doz kemoterapi uygulanan hastanm temmuz 2007
tarihli muayenesinde sag fundustaki infitrasyonlarin
kaybolmasi uzerine intravitreal methotreksat uygulan-
masmdan vazgegilmigtir. Olgunun Subat 2008 tarihli
son muayenesinde bulgularmda degisiklik veya hastalik-
ta aktivasyon saptanmamistir.

Olgu 2

32 yasmda erkek hasta, Mart 2007 tarihinde sag
gozde 151k cakmasi gikayetiyle klinigimize bagvurdu.
Hastadan alnan anamnezde 2002 yilinda dengesizlik,
konusma bozuklugu sikayetleri nedeniyle yapilan stere-
otaksik beyin biyopsisinde CD 20-pozitif bityiikk B hiic-
reli lenfoma tanisi konuldugu, ardindan birer hafta aray-
la 3 kurr iv 1gr/m2 methotreksat, 6 kur intratekal arabi-
nosid C uygulandigi, kemoterapiden 2 ay sonra da top-
lam 4000 santigray(cG) radyoterapi tedavisi gordugi
ogrenilmigtir. Hastanm Mart 2007 tarihli muayenesinde
sag gorme keskinligi 1.0, sol gorme keskinligi 0.8 ola-
rak saptanmigtrr. Biyomikroskopik muayenesinde her
iki on segment sakin, vitreusta +2 hiicre mevcuttur. Fun-
dus muayenesinde sag arka kutupta pigment epitel degi-
simleri ve cevresinde beyaz-krem rengi lezyonlar goz-
lenmigtir (Resim 2). Sol gozde fundus muayenesi nor-
maldir. Bir hafta sonra yapilan FFA tetkikinde sag arka
kutupta 6zellikle papillomakular demet ve makula kena-
rinda pigment epitel defektini diusuindiren lezyonlar sap-
tanmigtir (Resim 3). Olgumuz bu tetkikler sonrasi takibe
gelmemistir. Ancak onkoloji kliniginde 12 subat 2008’
de yapilan degerlendirilmesinde durumunun stabil oldu-
gu bilgisine ulagilmigtir.

Olgu 3

Otuz sekiz yasinda erkek hasta, ilk kez klinigimize
Nisan 2007 tarihinde noroloji kliniginden multipl skle-
roz (MS) ya da Behcet hastaligi acismdan degerlendiril-
mek uzere gonderildi. Hastadan alnan anamnezden
Aralik 2005 tarihinde bilateral idyopatik uiveit tanisi ko-
narak 3 gun iv 1 gr metilprednizolon ve devamimda oral
steroidle birlikte 400 mg/gun siklosporin tedavisi bag-
landigi, bu tedaviden hastanm fayda gordugu ogrenil-
migstir. Ardindan Ocak 2007'de norolojik bir atak geci-
ren hasta 8 giin yogun steroid tedavisi almig, bu tedaviy-
le semptomlar1 gerilemis ancak gozici basmci yuksel-
migtir. Bu atak sirasinda cekilen kranyal manyetik rezo-
nans goruntileme (MRI) tetkiklerinde 2 adet aktif dem-
yelinizan plak saptanmistir. Bu plaklarm daha cok Beh-
cet hastaligi ile uyumlu oldugu dustunulmustur. Mart
2007'de hastada gorme bulanikligma yol acan bir atak
daha geligsmis ve bu atak uzerine klinigimize gonderil-
migtir. Hasta klinigimize gonderildiginde 200 mg/gtin
siklosporin, interferon beta ve 16 mg/giin metilprednizo-
lon tedavisi altmdadir. Bir kez oral aft ve yeni psodofo-
likulit oykustt bulunmaktadir. Nisan 2007 tarihli muaye-
nesinde sag gorme keskinligi 0.9, sol gorme keskinligi
1.0 olarak saptanmigtir. Biyomikroskopik muayenesinde
sagda, santralde 4-5 adet orta boy keratik presipitat (KP)
ve daginik ince KP'ler, on kamarada +3 hiicre, iris nor-
mal, pupilla serbest, lens saydam, on vitreusta +4 hiicre
gozlenmigtir. Sol 6n segment sakin, On vitreusta +1 huic-
re mevcuttur. Her iki gozde konjonktival hiperemi sap-
tanmamugtr. Flare degerleri sag 9.5 f/ms, sol 3.4 f/ms
olarak olculmustur. Gozici basmglari her iki gozde nor-
mal smrrlar i¢indedir. Fundus muayenesinde sag gozde
vitre bulanikliginm daha yogun oldugu, arka vitrede bu-
lutlar halinde homojen yogun hiicre bulundugu saptan-
mugtir. Arka kutupta druzene benzer kuiciik beyaz nokta-
lar gozlenmistir (Resim 4 A, B). Cekilen fundus flores-
cein anjiografisi (FFA) tetkikinde papilla 6demi, makula
odemi, damarlarda boyanma ya da kagak, neovaskilari-
zasyon tespit edilmemistir. Sifilize yonelik tetkiklerin de
negatif gelmesi Uzerine bu bulgularla hastada Fuchs
uveiti ve norolojik semptomlarm da siklosporin kullani-
mina bagli norotoksisite belirtileri olabilecegi ya da PI-
OL ile birlikte PSSSL olabilecegi dusunulmus ve noro-
loji klinigine bildirilmistir. Ayrica eger beyindeki lezyo-
na ulagilabiliyorsa biyopsi uygulanmasi onerisi getiril-
migtir. Hastadan alman beyin biyopsisi materyalinin pa-
tolojik incelemesi sonucunda CD 20-pozitif B hiicreli
lenfoma tanist konmustur. Bu tan1 sonrasmda hasta on-
koloji kliniginde 6 kuir intraventz (iv) rituksimab + sik-
lofosfamid + vincristine + adriablastin + prednisolon, 4
kur intratekal kemoterapi ardindan radyoterapi tedavisi
gormugtur. Bu donem icinde hastanin gorme ile ilgili si-
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Resim 1 A, B. Olgu 1, sag (A), sol (B) fundus goriiniimii. Sag gozde makula temporalinde beyaz infiltrasyon ve
pigment epitel atrofileri, sol gozde makula temporalinde infiltrasyonlar, papilla altinda atrofik alanlar

A B

kayetleri azalmigtw. Eylul 2007 tarihinde yapilan mua-
yenesinde sag gorme keskinligi 0.9, sol gorme keskinli-
gi 1.0, on segment sakin, vitreusta +3 diffuz huicre sap-
tanmugtir. Flare ol¢umleri sag 3.9 f/ms, sol 4.2 f/ms ola-
rak bulunmustur. Fundus muayenesinde her iki gozde
vitreus bulanikligmin belirgin derecede azaldigi gorl-

mustir. Hastanin Kasim 2007 tarihli son muayenesinde
gorme keskinliklerinde degisiklik yoktur. Biyomikros-
kopik muayenesinde sagda Fuchs tipi KP, on kamarada
+1 hiicre, vitreusta +4 hiicre mevcuttur. Sol gozde on
segment muayene bulgulari normaldir. Flare degerleri
sag 4.6 f/ms, sol 3.8 f/ms ol¢ulmustur. Fundus muaye-
nesinde vitreus bulanikligmda artig veya yeni lezyon sap-

Resim 2. Olgu 2, sag goz fundus goriiniimii. Arka
kutupta pigment epitel degisimleri ve cevresinde
beyaz-krem rengi lezyonlar

tanmamustr. Son 2 ay iginde hastaligi norolojik agidan
terminal doneme giren olgumuz Subat 2008 tarihli kont-
roltine gelememistir.

TARTISMA

Orta ve ileri yagh olgularda, nedeni saptanamayan
kronik uiveit veya vitritis gelistiginde, immunsupresif te-
daviye yeterli yanit alimamadiginda klinik olarak PIOL
tanisi, olasi tani se¢eneklerinden biri olarak akilda tutul-
malidr. Hastaligm sinsi baglangici, diger uveit antitele-
rini taklit etmesi, baglangicta steroidlere cevap vermesi
nedeniyle tanida gecikme yaygmdr (10,12,13,24,25).
Bu tarz olgularla kargilagildiginda kranyal goruintiileme

Resim 3. Olgu 2, sag goz FFA tetkiki
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Resim 4 A,B. Olgu 3, sag, sol fundus goriiniimii. Arka vitrede bulutlar halinde yogun hiicre ve
druzene benzer sari lezyonlar

yontemleri, lomber ponksiyon, serebrospinal sivinin si-
tolojik incelemesi ve eger bu yontemlerden sonug alma-
mazsa tanisal vitrektomi ve korioretinal biyopsi yontem-
lerine etyolojik arastirma srrasmda bagvurulmalidir. Vit-

reus orneklerinde malign lenfositlerin gosterilmesi PIOL
tanist i¢in kesin tan1 metodudur. PIOL, oftalmolog ve
patologlar i¢cin hem tan1 hem de tedavi agismdan buyuk
guclukler icerir. Immunhistokimya, flow sitometri, mo-
lekiler analiz, sitokin degerlendirilmesi gibi sofistike ta-
n1 metodlarmm ulkemizde her merkezde rutin kullanima

girmemis olmasi nedeniyle ulkemiz goz hekimleri gelis-
mis ilkelerdeki meslektagslarma gore ¢ok daha buyuk
guclukler yasamaktadir.

Uveit olgularnm etyolojik arastrmasinda, hastanm
yagl, Uveitin anatomik lokalizasyonu, bilateralite, bio-
mikroskopik goriiniim ve tedaviye cevap onemli rol oy-
nar. Tipik olarak PIOL yasli hastalarda goriilmesine rag-
men, bizim 3 olgumuzun 2'si 30'lu yaslardadir. Ozellikle
son olgumuz gen¢ olmasi, goz tutulumuyla baglamasi,
bagka bir merkezde norotoksisite potansiyeline sahip bir
ila¢c olan siklosporin tedavisi almig olmasi ve noroloji
kliniginden MS veya Behget on tanilariyla bize yonlen-
dirilmis olmasi nedeniyle tanida guclukler arz eden bir
olguydu. Ancak, oftalmolojik muayenesinde konjonkti-
val hipereminin olmayisi, endotelde Fuchs uiveitinde go-
rulene benzer KP'lerin varligy, arka vitrede yogun, bulut-
lar halinde hiicre bulunmasi buna ragmen FFA'da papil-
la 6demi, makula ddemi, vaskuler kacak saptanmamasi
bizi Fuchs tiveiti tanisma yonlendirmistir. Yine de len-
foma tanismi goz bulgulart ile ekarte edemedigimizden
noroloji klinigi biyopsi gerekliligi konusunda uyarimig-

tir. Vitreus biyopsi orneklerinin en deneyimli merkez-
lerde bile sitopatolojik tani zorlugu nedeniyle bu olguda
beyin biyopsisi se¢enegi On plana almmig ve bu sekilde
tan1 konulabilmigtir. Yag1 gen¢ olan 2. olgumuzda ise
klinigimize bagvurmasindan 5 yil dnce norolojik semp-
tomlari nedeniyle yapilan beyin biyopsisi ve taninm len-

foma olarak konulmasi nedeniyle goz tutulumunun tani-
st zor olmamigtr. Bu olgumuz tanmm konmasmdan

sonra takipten ¢tkmustr. Ilk olgumuz ise yasi itibariyle
PIOL demografik ozelliklerine uygunluk gostermekte-
dir. Son olgu digmndaki 2 olgumuzda PSSSL's1 PIOL ge-
lisiminden Oonce mevcuttur. Son olgumuzda ise hastali-
gmn ilk manifestasyonu muhtemelen gozde olmustur.
Hastanm ilk bagvurdugu merkeze ait bir kranyal gortin-
tuleme tetkiki olmadigmdan kesin olarak bu konu bilin-
memektedir. Yine de kranyal tutulum tipik olarak
asemptomatik kalmadigmdan bu olguda hastaligm ilk

olarak gozde bagladigmi dusiinmekteyiz. Tum olgulari-
mizda goz tutulumu bilateraldir, on segment bulgulari
arka segment bulgularma gore daha siliktir, gorme kes-
kinlikleri arka segment tutulum siddetine oranla daha
iyidir. Ilk olgumuzdaki gorme keskinliginin dusuk ol-
masmda mevcut kataraktmmn da etkisi vardr.

Son yillarda yurt disinda bu konu uzerine yapilan
caligmalar ve olgu sunumlar1 hastalarm demografik
ozellikleri ve tan1 metodlarmdan c¢ok, optimal tedavi se-
ceneklerine yonlenmistir (50-55). Ulkemizden bu konu-
da yapilan olgu sunumlarnda, sunulan tim olgular sis-
temik non-Hodgkin lenfomanm koroidal dolagim yoluy-
la gbze metastaz yaptigi sekonder intraokuler lenfoma
olgularidrr. Barista ve ark. (56) okiller, orbital, konjonkti-
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val tutulumu olan sistemik non-Hodgkin lenfomali1 3 ay-
r1olgu sunmusglardir. Bu yazarlarm bildirdigi okuler len-
fomali olguda tutulumun tek tarafli granilomatoz uveit
seklinde oldugu ve kesin tanmmn alman vitreus d6rneginin
sitolojik ve patolojik incelenmesiyle kondugu bildiril-
migtir. Ates ve ark. da (57) 22 yasmda sistemik non-
Hodgkin lenfomali ve bilateral arka segment tutulumu
olan sekonder intraokiiler lenfomali bir olgu sunmuglar-
dir. Bu olguda da tani, tanisal vitrektomi ile konulmusg-
tur. Literatir taramasinda, bizim olgularimiz digmda
Turkiye'den PIOL'l1 olgularm sunuldugu bir yaym bu-
lunamamusgtir.

Sonug olarak, PIOL, etyolojisi saptanamayan, teda-
viye direncli uiveit olgularinda hangi yas grubu olursa
olsun akilda tutulmasi gereken bir hastalik grubudur. Bu
ozelliklere sahip hastalarda ilk klinik prezentasyonun
g6z tutulumu seklinde olabilecegi ve erken taninm one-
mi nedeniyle, santral sinir sistemi bulgularmm sorgulan-
masl, santral sistemi goruntileme tetkiklerinin istenmesi
ve gerektiginde beyin omurilik siwvisi analizi, beyin bi-
yopsisi geciktirilmemelidir. Beyin tutulumu olmayan ol-
gularda ise vitreus biyopsisi kesin tant konulmast icin
sarttir.
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