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Ozet

Orbital bodlgede cesitli gelisimsel anomaliler, yangisal
hastaliklar ve okuler kaslari da tutan sistemik hastaliklar
yani sira; gergek neoplazmlar, kistler ve diger timoral
lezyonlar da izlenebilmektedir. Orbital timarler primer ya
da sekonder olabilirler. Cocuklarda ve eriskinlerde farkl
bir orbital timoér spektrumu gordldr.

Orbitada, koristomalar, cesitli mezenkimal doku timor-
leri, lakrimal dokularin epitelial timorleri, lenfoid neo-
plazmlar ve diger cesitli timorlere rastlanabilir. Ek ola-
rak, komsu anatomik yapilarin timérleri orbitaylr sekon-
der olarak tutabilirler. Ayrica, degisik vicut bdlgelerinde
gelisen timorlerin metastazlarina da orbitada rastlanabilir.

Cografi ve sosyo-kdltiirel nedenlere bagli olarak degisik
Ulkelerdeki orbital lezyon serilerindeki veriler arasinda
farkhhklar bulunabilir.

Anahtar soézciikler: Orbita, timor, neoplazm

Orbita; kafatasi, yiz ve burun kemiklerince sinirlanan,
yaklasik 40 mm ylkseklik ve 45 mm derinlikte ve 30 ml
kadar hacimde bir anatomik yapidir. igeriginde g6z kii-
resi yani sira baslica; optik sinir ve kiliflari, Tenon kap-
sllt, kaslar ve bunlari innerve eden kranial sinirler,
lakrimal bez, kan damarlari ve fibroadip6z yagd dokusu
bulunur. Gézdeki epitel diginda orbitadaki tek epiteliyal
yap! lakrimal bezdir. Normalde orbitada lenfatik kanal-
larin bulunmadigi kabul edilmekle birlikte ender de olsa
bu bélgede lenfanjiomalarin gorilebilmesi nedeniyle bu
konu tartismalidir. Benzer sekilde, orbitada dogal olarak
lenfoid doku bulunmaz ancak serpilmis lenfositler goru-

Summary

Various developmental abnormalities, inflammatory
disorders and systemic disorders also involving the
ocular muscles can be encountered in the orbit as well
as true neoplasms, cysts and other tumoral lesions.
Orbital tumors may be primary or secondary. A different
tumor spectrum is encountered in adults and children.

Choristomas, tumors of various mesenchymal tissues,
epithelial neoplasms of the lacrimal tissues, lymphoid
neoplasms and miscellaneous tumors occur in the orbit.
Additionally, the tumors of adjacent anatomical structures
may involve the orbit and metastatic tumors arising from
various body sites may be noted in the orbital tissues.

Differences may exist between the data of orbital tumor
series from various countries owing to the geographic
and socio-cultural factors.
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lebilir (1). Buna karsin, ileride de s6zlu edilecegi gibi,
orbitada gesitli lenfoid lezyonlara rastlanabilir.

Orbital bolgede c¢esitli gelisimsel anomaliler, yangisal
hastaliklar ve okiiler kaslari da tutan sistemik hastaliklar
yani sira, gercek neoplazmlar, Kistler ve diger timoral
lezyonlar da izlenebilmektedir. Orbital timaorler primer ya
da sekonder olabilirler (2). Bu timoral lezyonlar Tablo
I'de siralanmistir. Her ne nedenle olursa olsun orbital

hastaligin ana klinik bulgusu ekzoftalmos (okuler
proptozis)'dir (2,3).
Cocuklarda ve eriskinlerde farkli bir orbital timoér

spektrumu gorilir (4,5). Danimarka’da 24 yillik bir
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donemde saptanan 965 orbital lezyon igerisinde 152’si
(%16) cocuklarda gortlmustir. Malign timorler erigkin-
lerde 364 (% 45) ve c¢ocuklarda 34 (% 22) olguda
saptanmistir. Erigkinlerdeki malign timorlerin % 43’0
primer, % 48’i sekonder invazyon ve % 9'u metastatik
timérlerdir. Buna karsin, ¢ocuklardaki malign tiimérlerin
% 65'i primer, % 29'u sekonder invazyon ve % 6’si
metastatik timaordir. Erigkinlerde en sik goérilen orbital
lezyon malign lenfoma ve g¢ocuklarda ise optik sinir
gliomu olarak saptanmistir (6). Ancak, cografi nedenlere
bagl olarak orbital lezyon serilerindeki veriler arasinda
farkliliklar bulunmaktadir.

Ornegin, llkemizdeki 376 ol-guluk bir pediatrik orbital
timor serisinde Danimarka’dakinin tersine sekonder
orbital invazyon yapan timérler basta gelmektedir. Yine
bu calismada pediatrik yas grubunda en sik gérllen
primer orbital malign timérin rabdomyosarkom oldugu
saptanmistir (7).

Cin’deki bir calismada ise malign orbital timorler ara-
sinda malign lakrimal bez timédrlerinin ilk sirada oldugu
bildirilmistir (8). Ozellikle primer orbital timérler ve se-
konder orbital invazyon yapan timorlerin goriilme ora-
nindaki farkhliklar sosyo-kultiirel kosullara bagl olarak
bazi bdlgelerde hastalarin ileri evre orbital lezyonlarla
hekime basvurmasina baglanabilir (6).

Tablo I'de de gorildigu gibi, vicutta farkli lokalizasyon-
larda gérilebilen gesitli non-neoplastik lezyonlar ve neo-
plazmlara degisen oranlarda orbitada da rastlanabilmek-
tedir. Bu lezyonlarin patolojisi buyik oranda diger ana-
tomik lokalizasyonlardakilere benzerlik gésterdiginden,
bunlarin bir cogu fazla ayrintisina giriimeden asagida
kisaca gbzden gegirilecektir.

Koristomalar

Bu baslik altinda, epidermoid ve dermoid kistler, tera-
tom ve ektopik lakrimal gland yer almaktadir. Epidermoid
kist stratifiye skuamoéz epitelle doseli olup, limeninde
deskuame keratin yer alir. Dermoid kistte ise ek olarak
kist duvarinda kil follikilli, sebase bezler vb. gibi deri
ekleri bulunur. Bu iki kist tird bu bélgede diger koristo-
malara gére daha sik izlenir ve ¢cogunlugu yasamin ilk iki
dekadinda ortaya cikar. Dermoid Kistler spontan ya da
post travmatik riptir sonucu da klinik bulgu verebilirler
(2,3). Teratom embryonik bir timor olup, her ¢ germ
yapragina ait elemanlar igerir. Tipik olarak yenidoganda
belirgin ekzoftalmusa neden olur (9). Gozu de tutabilir.
Cogdunlugu benigndir (3). Ektopik lakrimal bez ise lak-
rimal fossa disinda herhangi bir yerde lakrimal dokunun
bulunusudur. Histolojik olarak hafif bir yangisal infiltras-
yon igeren oldukga normal gorinimli gland dokusu
izlenir (2).

76

Tiirkiye Ekopatoloji Dergisi 2004; 10 (1-2): 75-81

Tablo I. Orbital timorlerin siniflandiriimasi (2,3).

A- PRIMER ORBITAL TUMORLER
Koristoma

Epidermoid kist

Dermoid kist

Teratom

Ektopik lakrimal bez

Vaskiiler

Hemanjiom

Lenfanjiom

Hemanjioperisitoma

Glomus timori

Anjiosarkom

Kaposi sarkomu

Yag dokusu

Lipom

Liposarkom

Fibroz

Reaktif fibréz proliferasyonlar
Fibroz histiositom

Fibroma

Fibrosarkom

Soliter fibréz timor

Kas

Leiomyom

Leiomyosarkom

Rabdomyom

Rabdomyosarkom

Kikirdak

Kondrom

Kondrosarkom

Kemik

Fibréz displazi

Dev hiicreli timor

Osteitis fibroza sistika (brown tumor)
Osteom

Osteoblastom

Paget hastaligi

Osteosarkom

Noral timorler

Amputasyon néromu

Norofibrom

Schwannoma

Juvenil pilositik astrositoma
Periferik primitif néroektodermal timorler (PNET)
Lakrimal Bez

Lakrimal duktal kistler

Benign mikst timor (pleomorfik adenom)
Malign mikst timor

Adenoid kistik karsinom

Diger karsinomlar
Retikiiloendoteliyal, Lenfoid ve Myeloid sistem
Langerhans granulomatozlari
Juvenil ksantograniilom

Sinus histiositozis

inflamatuvar psddotimor

Malign lenfoma

Multipl miyelom

Lésemi

Diger cesitli tiimorler
Meningioma

Paraganglioma

Graniiler hucreli timor

Alveoler soft part sarkom

Malign melanom

Endodermal sintis timoru

B- SEKONDER ORBITAL TUMORLER
Komsuluk yoluyla direkt yayilim
Metastatik




Periferik sinir kilifi tiimérleri

Vaskiiler tiimérler

Bunlar, hemanjioma ve lenfanjiomalar yanisira arte-
riovenéz malformasyon, telenjiektazi, hemanijioperisito-
ma, glomus timoru, anjiosarkom ve Kaposi sarkomunu
da icerir. Kapiller hemanjioma bebeklik ve ¢ocukluk
¢agindaki en sik periokiler vaskuler timordir (2,7). Ge-
nellikle 6-12. aylarda maksimum boyuta erisir ve 4-7
yaglarina dogru spontan invollisyona ugrar. Bununla
birlikte, bu regresyon surecinde 6rnegin sasilik gibi
problemlere yol agabilir (2,3). Kapiller hemanjiomun
hemanjioendotelioma adi verilen bir varyanti, histolojik
olarak pek az limen olusturan endotelial hicre kor-
donlari ile karakterlidir. Klinik ve histolojik olarak malig-
nite ile karistirlmamasi gerekir. Bu timoér hemen her
zaman spontan regresyona ugrar(2).

Kavern6z hemanjioma ise ekzoftalmusa en sik neden
olan primer orbital timdérdir. Bu timér 1921 olguluk bir
orbital timor serisinde 411 olgu ile en sik gorilen benign
timordir(8). Kapsiilli oldugundan kolayca cikarilabilir.
Histolojisinde fibroz septa ile ayriimig, endotelle doseli
ve kanla dolu bosluklar igerir. Kavern6z hemanjiom na-
diren kanayarak kanla dolu bir kistik yapiya neden
olabilir. Arterioven6z malformasyon (arteriovendz he-
manjiom) ve telenjiektazi bu lokalizasyonda enderdir.
Lenfanjioma siklikla gocukluk caginda baslar. infiltratif ve
yavas buyume egilimi gosterir. Diffliz olarak orbita, kon-
juntiva ve goéz kapaklarini tutabilir. Olgularin % 85’inde
proptosis bulunur. Histolojik olarak, lezyon endotelle d6-
seli degisik boyutlardaki lenfatik bosluklardan meydana
gelir (2,3).

Hemanjioperisitoma bu lokalizasyonda enderdir. Histolo-
jik olarak, timor hicrelerinin arasinda ince duvarli vas-
kiler yapilar izlenir. Histolojik goriiniim klinik gidis konu-
sunda her zaman fikir vermez (2, 5). Hemanjioperisitom
potansiyel olarak malign de olabilir. Eger 40 biyuk bu-
yutme alaninda ortalama 35 mitoz, hiicresel pleomorfizm
ve nekroz mevcutsa timoérin malign olma olasiligi yuk-
sektir (3). Orbitada glomus timoéri de enderdir. Soliter
ya da ailesel olabilir. Ailesel formunda ylizde, damakta,
g6zkapagdi ve orbitada multipl timdrler bulunur. Histolojik
olarak glomus hucrelerinin ¢evreledigi tek sirali endotelle
doseli kiicik damarlar izlenir. Glomus hicreleri aktin ve
vimentin pozitivitesi sergilerler (2).

Orbital anjiosarkom ender bir timérdir. Histolojisinde
atipik endotelial hicrelerle doseli irregiiler vaskiler ya-
riklarla karakterlidir. Endotelial hiicreler papiller prolife-
rasyonlar olusturabilirler (2,3). Kaposi sarkomu ise deri,
mikdz membranlar, i¢ organlar ve lenf nodlarini tuta-
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bilen ve buylk oranda AIDS ile birlikte gorilen bir
vaskdiler bir timérdar. AIDS’li olgularin yaklasik beste
birinde gbz kapaklari ve konjunktivada tutulus gorilir.
Kaposi sarkomu igsi hiicre proliferasyonu ve kapiller
bosluk ya da vyariklarla karakterlidir. Diger vaskuler
lezyonlardan ayrim kimi zaman zor olabilir (2).

Yag dokusu tiimorleri

Bu timér grubu lipomlar ve liposarkomlari kapsar.
Lipomlar bilindigi gibi ince bir kapsiile sahiptir ve ince
fibrovaskiler septa ile gruplara ayrilmig matir yag
hicrelerinden meydana gelir (2). Orbital neoplazmlarin
% 9 kadarini olusturdugu 6ne surilmastir (3). Orbital
liposarkom son derece enderdir ve primer olabilecegi
gibi, radyoterapiye sekonder de gelisebilir. lyi diferansiye
ya da miksoid olabilirler.

Fibroz tiimorler

Bu baslik altinda fibroz ve fibrohistiositik reaktif ya da
neoplastik lezyonlar yer almaktadir. Reaktif lezyonlar,
nodiiler fasciitis ve jlvenil fibromatozisi kapsar. Noduler
fasciitis, hizli buylyen bir kitle ile karakterli bag dokusu
proliferasyonudur. Histopatolojik olarak, doku kdlturin-
deki fibroblastlara benzeyen, siskin gérinimli igsi fib-
roblastlarin nodiler proliferasyonu izlenir. Buna kapiller
proliferasyon eslik eder. Juvenil fiboromatozis genellikle
gocuklarda gorulur. Histolojik olarak fibrosarkom ile
karigtirilabilir (2,3).

Fibréz histiositom erigkinlerde en sik goérulen primer
mezenkimal orbital timordir (2,3,5). Orbita yanisira oki-
ler yapilar da tutulabilir. Histopatolojik yapisi oldukc¢a
karakteristiktir. igsi hiicrelerin olusturdugu storiform pat-
tern yanisira, soliter ya da gruplar halinde kopukli his-
tiositler izlenir. Malign fibroz histiositomda ise selliiler
pleomorfizm 6n plandadir. Bu nedenle diger bazi yumu-
sak doku sarkomlarindan ayirimi zor olabilir.

Fibrom ve fibrosarkom orbitada ¢ok ender gorilen ti-
morlerdir. Fibromda atipi géstermeyen igsi hiicre proli-
ferasyonu mevcutken, fibrosarkomda caprazlasan igsi
hiicre demetlerinin klasik “herring-bone” paterni yaptigi,
bu hicrelerde atipi ve mitotik aktivitenin varoldugu
gOzlenir (2).

Kas tiimorleri

Leiomyom ve leiomyosarkom ¢ok ender goriilen orbital
timorlerdir. Bunlarin histolojisi iyi bilindiginden ayrin-
tisina girilmeyecektir. Benign bir timdr olan rabdomyom
da ¢ok ender olarak orbitada gorilebilmektedir. Cocuk-
luk ¢aginin bdbrek timorlerinden olan malign rhabdoid
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timorin ekstrarenal yerlesimleri arasinda ¢ok ender
olarak orbita da bulunmaktadir (2,3).

Rabdomyosarkom en sik gériilen malign orbital mezen-
kimal neoplazmdir (10). Bu timér, ¢ocuklarda en sik
gorilen primer malign orbital timdérdir (2,3,7). Olgularin
¢ogu 10 yasindan genctir ve 20’li yaglardan sonra son
derece enderdir. Erkek cocuklarda daha siktir. Ug his-
tolojik turG vardir. Bunlar; embryonal, diferansiye (pleo-
morfik) ve alveoler olarak siralanabilir. Embryonal tirl
en sik goridlen tirdir. Buna kargin en az gorilen tir ise
diferansiye tirdir. Embyonal tirde, malign embryonal
hiicreler izlenir. Mitozlar genellikle siktir. Diferansiye tur-
de rabdomyoblastik hicrelerde enine ¢izgilenmeler
(cross- striations) kolaylikla segilebilir. Alveoler tir en
kotli prognoza sahiptir. Bu tirde, hicreler embryonal
tirdekine benzerse de, bunlar belirgin alveoler pattern
olustururlar. Huicrelerde enine cizgileri bulmak zordur.
Rabdomyosarkomda prognoz timér orbitaya sinirh ise
¢ok daha iyidir. Orbita digina yayihm varliginda sag
kalim orani diser (2,3).

Kikirdak tiimorleri

Primer kondrom ve kondrosarkom orbitada son derece
enderdir.

Kemik tiimorleri

Kemigin cesitli neoplastik ya da non-neoplastik hasta-
liklari orbita hacmini daraltarak ekzoftalmusa yol agabil-
mektedir (2). Codu orbital fibro-ossedz timor orbital ke-
mikler ve komsu paranazal siniislerden gelisirler (3). Bu
lezyonlarin baslicalari Tablo I'de siralanmistir. Hepsi
orbitada ender gorilen lezyonlardir. Orbital kemiklerin en
sik gorilen fibro-ossetz lezyonu osteoma’dir (3,5). Fib-
roz displazi ozellikle ilk iki dekatta gorilir. Osteosar-
komlar Paget hastaligi ile iligkili olabilirler ya da retino-
blastom icin yapilan radyasyon tedavisini izleyebilirler
(2).

Noral tiimorler

Norojenik timorler en sik gorilen orbital kitle lezyonlari
arasinda yer alir. Bu kapsam igerisinde optik sinir ti-
morleri ve periferik sinir timorleri yer alir. Primer optik
sinir timorleri  optik sinir kilifi meningiomlari ve astro-
sitomlardir. Meningiomlar ileride inceleneceginden bura-
da s6zu edilmeyecektir. Astrositomlar ise iki turdedir:
juvenil pilositik astrositom (optik sinir gliomu) ve malign
astrositom. Optik sinir gliomlari tim orbital tiimorlerin
%4’Unu ve tim primer optik sinir timorlerinin % 66’sini
temsil eder. Gliomlarin % 90" ilk iki dekadda ortaya
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cikarlar ve en sik 2-6 yaslar arasinda izlenirler. Optik
sinir gliomlari sporadik olabilecekleri gibi, Nérofibroma-
ozis (NF) -1'in komponenti olarak da ortaya gikabilirler.
NF-1’li hastalarin % 80’inde optik sinirde sinirli optik yol
gliomlari gérulur. Juvenil pilositik astrositomlar histolojik
olarak benign gérinimdedir: Ancak klinik gidisi 6nceden
belirlemek zordur (11).

Tum orbital neoplazmlarin yaklasik % 4’Unu periferik
sinir timorleri, yani noérofibromlar ve schwannomlar
(neuilemmoma) olusturur (12). Lezyonlarin % 1'i izole
norofibrom, % 2'si ise NF ile iligkili olan pleksiform
norofiboromdur (3). Schwannomalar ise tim orbital ti-
morlerin yaklasik % 1’ini olustururlar ve nérofibro-
matozisli hastalarin % 1.5-18'inde bulunurlar (12). Cogdu
olguda trigeminal sinirden kdken alirlar ve yavas buyir-
ler. Bunlar kapsulli olup, dizgin fiziform gorinim
sergilerler. Egder orbita apeksinde vyerlesirlerse optik
sinire baski yaparak gérme kaybina yol acabilirler (11).

Ender olarak schwannomalar Kistik bir kitle olarak ortaya
cikabilirler (13). Histolojik olarak schwannomalar diger
lokalizasyonlardaki gibi daha selliler Antoni tip A ve
daha az selliler Antoni tip B alanlari olugur. Antoni A
alanlarinda palizatlasmalar (Verocay cisimleri) izlenebilir.
Orbital schwannomanin ayirici tanisinda ndérofibrom,
leiomyom ve gliomlar dikkate alinir (12). Orbital sch-
wannomanin ¢ok ender gérilen bir varyanti da ancient
schwannoma’dir. Bu varyantta klasik schwannomaya
gére artmis sellilarite, nukleer pleomorfizm, hiper-
kromatizm ve fokal hiyalinizasyon ile birlikte belirgin
fibrozis gordlir. Nukleer atipiye karsin mitozlar yoktur.
Bu hiicresel degisiklikler dejeneratif niteliktedir, yukarida
tanimlanan sitolojik 6zellikler nedeniyle ancient sch-
wannoma malignite ile karistinimamalidir(14). Malign
periferik sinir timorleri orbitada ¢ok azdir (15).

Lakrimal bez tiimorleri

Lakrimal bez kitleleri arasinda yangisal lezyonlar
(dacryoadenitis), kistler, primer epiteliyal timorler, len-
fomalar ve metastatik timdrler sayilabilir (2,3). Lakrimal
duktal kistler lakrimal bezin tiim epiteliyal lezyonlarinin %
6’sini olustururlar. Histolojik olarak bu kistler cift siral
epitel ile doselidir (2). Lakrimal epiteliyal timdorler ender
olup orbital yer kaplayan kitlelerden alinan biyopsi 6r-
neklerinin ancak % 5'ini olustururlar. En sik gorilen
epiteliyal timoérler pleomorfik adenom, adenoid kistik
karsinom ve diger adenokarsinomlardir. Bir galismada
(16) 23 yilhk bir dénemde degerlendirilen 120 lakrimal
fossa kitlesinin % 75'ini cesitli inflamatuvar lezyonlarin
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olusturdugu, % 34’Unln epiteliyal timorlerden olustugu
ve malign lenfomalarin ise % 4’lik bir bélimi temsil
ettigi saptanmistir. Ayni galismada, epiteliyal timorler
icerisinde pleomorfik adenom basta gelmekte ve bunu
adenoid kistik karsinom izlemektedir. Diger bir calismada
da (17) 272 primer epiteliyal lakrimal bez timéru igeri-
sinde benign mikst timorlerin yani pleomorfik adenom-
larin % 52’lik bir oranla basta yer aldigi, bunu % 25 ile
adenoid kistik karsinomlarin ve % 9’luk bir oran ile
malign mikst timorlerin izledigi bildirilmistir.

Retikiiloendoteliyal, lenfoid ve miyeloid sistem
tiimorleri

inflamatuvar psddotiimér, klinik olarak timéral kitle se-
klinde kendini gbsteren ve orbital yer kaplayan idiopatik
inflamatuvar olusumlara verilen isimdir. Bunlar kronik
yangisal infiltrasyon ile karakterizedir. Histolojik tablo
farkliliklar gosterse de mikst yangisal hiicre infiltrasyonu
ve germinal merkezleri belirgin lenfoid folliklller temel
histolojik bulgulardir. Yangisal yanit miyozit seklinde
okuler kaslari tutabilecegi gibi, orbital damarlarda vas-
kilit biciminde de ortaya gikabilir ya da dacryoadenitis
seklinde kendini gésterebilir (3). Kronik yangisal olaylar;
Graves hastaligi, Sjogren sendromu, Kimura hastaligi ya
da eozindfili ile giden angiolenfoid hiperplazi gibi durum-
larda da sistemik hastaligin bir parcasi olarak gérulebilir.
Graves hastaligi bilateral ya da unilateral ekzoftalmosun
en sik gorilen nedeni olmakla birlikte nadiren biyopsiye
gerek duyulur (2,3,5). Ayrica, orbitada gesitli infeksiy6z
ya da non-infeksiy0z yangisal hastaliklara rastlanabilir.
Bunlarda yangisal yanit grantlomatdz olabilir ya da
olmayabilir. Granilomatéz olanlar arasinda yabanci
cisim reaksiyonlari, yag nekrozu, sarkoidoz,tiberkiiloz
gibi cesitli durumlar sayilabilir. Grantlomat6z olmayan-
larin gogu idiyopatiktir (2,3).

Lenfoid neoplazmlar tim orbital timorlerin yaklasik %
10’'unu olusturmakla birlikte, dissemine lenfomalarin
yalnizca % 2 kadarinda orbita tutulusu goriimektedir.
Orbital lenfoid timorlerin ayriminda 6n planda lezyonun
bir lenfoid hiperplazi (ps6dolenfoma) mi, yoksa lenfoma
mi oldugu belirlenmelidir (2,3). Reaktif lenfoid hiper-
plaziler bazilarinca inflamatuvar psédotimor kapsamin-
da dustnilmekle birlikte, bunlarin zaman zaman malign
lenfomalardan ayrimi son derece gi¢ olabilir (18).
Burada T ve B hicre infiltrasyonunun immunofenotipik
olarak poliklonal oldugunun gdsterilmesi, anaplazinin ve
mitotik aktivitenin olmayisi, reaktif lenfoid follikullerin
varligi reaktif lenfoid hiperplazi lehindedir. Buna karsin;
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hicresel monomorfizm, sitolojik atipi, proliferasyon mer-
kezlerinin ve plazma hicrelerinin varligi, germinal mer-
kez iceren lenfoid folliklillerin bulunmayisi gibi bulgular B
hiicreli lenfoma lehinedir. Ekstranodal non-Hodgkin len-
fomalarin gogunlugu, orbitadakiler de dahil olmak Uzere
B hicre tipindedir (18). Codu orbital lenfoma diffiiz iyi
diferansiye B hucreli lenfomalardir (5). Kugik hicreli B
lenfomalar yanisira, mikst kiiglik ve buyik hicreli, buytk
hdcreli, immunoblastik lenfomalar gorilebilir (19). Burkitt
lenfoma diffliz az diferansiye biyik hiicreli B lenfomadir.
Afrika’da gocuklarda en sik gorilen malign timoérdir ve
yuzu ve geneyi tutma egilimi gdsterir. Histolojik olarak,
indiferansiye biyuk B hucrelerinden olusur ve arada
serpilmis olarak genis sitoplazmali iri histiositler yer alir.
T hicreli non- Hodgkin lenfomalar ise lenfoblastik len-
foma ya da periferik T hiicreli lenfoma tirtinde olabilirler.
Primer Hodgkin hastali§i ise orbital lokalizasyonda ¢ok
enderdir (2).

Orbital 16semik infiltrasyonlar siklikla hastaligin geg¢
evresinde ortaya cikar. Ancak, bazen akut granilositik
I6semi (granilositik sarkom) baslangigta ekzoftalmusla
kendini gosterebilir. Dolayisiyla ¢ocukluk ¢aginda bir
orbital lenfoma tablosu ile karsilasildiginda granulositik
sarkomun ekarte edilmesi gerekir (2,5). Multipl miyelom-
da, miyelom hicrelerinin orbital infiltrasyonu enderdir.
Orbital tutulus sistemik hastaligin ilk belirtisi de olabilir.
Soliter orbital ekstrameddiller plazmasitoma enderdir (2).

Langerhans hicre histiositozu (histiositozis X), birbir-
leriyle iligkili antiteler olan kemigin eozinofilik graniilomu,
Hand-Schiiller-Christian hastaligi ve Letterer Siwe has-
taligindan meydana gelir. Langerhans hicre histiositozu
siklikla eozindfilleri igeren inflamatuvar bir zeminde
Langerhans hicrelerinin proliferasyonu ile karakterlidir.
Bu hiicreler genis sitoplazmali, oval ya indentasyon
iceren nukleuslu olup, bu nukleuslarin bazilarinda lon-
gitudinal yariklarin bulunmasi nedeniyle kahve cekir-
degine benzerler. Bu hiicrelerde S-100 proteini pozitiftir.
Elektron mikroskopik olarak Birbeck granlleri izlenir.
Eozinofilik granulom genellikle tek kemigi tutar ve ust
orbital kenarin dis kisminda goéralir. Hand-Schiller-
Christian hastaliginda ise kranial kemiklerde lezyonlar ve
ekzoftalmus s6z konusudur. Langerhans hiicreleri orbi-
tayi infiltre ederler. Letterer-Siwe hastaligi (diffliiz histio-
sitozis) nadiren orbitayi tutar (2).

Sinls histiositozis (Rosai-Dorfman hastaligi) histolojik
olarak, iri histiositik hicreler ile lenfositler ve plazma
hicrelerinin proliferasyonuyla karakterlidir. Orbital ve g6z

79



H.U. Pabugguoglu

kapagi tutulugsu yanisira kornea ve lakrimal kese ve
duktus tutulusu gordlebilir (2).

Diger cesitli timorler

Primer orbital meningiomlar erigskin ya da cocuklarda
gorulebilirler. Primer orbital meningiomlar optik sinir
meninkslerinden ya da ender olarak ektopik araknoid
kalintilarindan kdken alirlar. Meningiomlar optik sinirin
tim intrensek timorlerinin yaklasik % 35’ini temsil eder-
ler. Cogu unilateraldir. Optik sinir kilifi meningiomlari
orbitada ortaya ¢ikabilir ya da primer intrakranial loka-
lizasyondan orbitayl sekonder olarak invaze edebilirler.
intraorbital meningiomlarin % 50’sinden fazlasi intrakra-
nial kaynakhdir. Codu primer orbital meningiom menin-
gothelial ya da transitional tirdedir (5,11). Cocukluk
c¢agindaki optik sinir kilift meningiomlari siklikla NF-1 ile
iliskili ve erigkinlerdekilere oranla daha agresiftir (11).

Paraganglioma ender gorilen bir benign orbital timor-
dir. Gimugleme yonteminde retikiler liflerce sarilan
hicre kiimeleri (zellballen) ile karakterlidir. Bu kiimeler
nérosekretuvar granil igceren hicrelerden olusur ve hiic-
re kiimelerinin periferinde sustentakdler hiicreler bulunur
(2,3).

Grandler hucreli timdr, bilindigi gibi baglica dilde yerle-
sen, ancak farkli anatomik lokalizasyonlarda da gorile-
bilen ve Schwann hiicrelerinden kdken aldigi digtnulen
benign bir timdrdir. Ender olarak orbitada da izlene-
bilmektedir (2,3).

Orbital malign melanom orbital timorlerin kiiglk bir
yuzdesini (< % 1) olusturur. Orbital melanom primer ola-
bilecedi gibi, komsu yapilardan yayilimla sekonder geli-
sebilir ya da metastatik olabilir. Primer melanom
ekstranodral orbital yumusak doku melanomu seklinde
olabilecegi gibi, son derece ender olan primer optik sinir
melanomu seklinde de ortaya cikabilir. Primer ekstra-
néral yumusak doku melanomu okiler melanositozis ya
da orbital blue neviis gibi predispozan pigmenter durum-
larda gordldr. Ayrica, primer melanom de novo da geli-
sebilir. Sekonder orbital melanom ise uveal melanomun
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veya g6z kapagd! ya da konjunktiva melanomunun orbital
yayillmi seklinde gelisebilecegi gibi, primer timdorin
enlkleasyon ya da bagka tirdeki tedavisini izleyerek
orbital niiks bigciminde de ortaya ¢ikabilir. Uveal melano-
mun ekstraokller komsu orbital dokulara yayihmi mela-
nomun en sik gorilen orbital tutulumudur. Metastatik
orbital melanom ise deri, uvea ya da primeri bilinmeyen
bir lezyondan kaynaklanabilir. Orbitaya metastaz yapma
egilimi en ylksek olan primer melanomlar kutandz
olanlardir. Ayrica, orbitada orbital rabdomyosarkom igin
yaplilan radyoterapinin indukledigi melanomlar da géru-
lebilir (20).

Alveoler soft part sarkom, orbitada ender bir timdordur.
Histolojik olarak timorl olusturan hucrelerin alveoler
dizilimi karakteristiktir. Timor hucrelerinde intrasitoplaz-
mik PAS pozitif ve diastaza direngli kristallerin (gra-
nillerin) varlig tipiktir (2,3).

Endodermal sinGs tumért genellikle gonadlarda gordl-
mekle birlikte, ender olarak orbitadaki ektopik germ hic-
relerinden de kdken alabilir. Gonadlarda goérilenlerde-
kine benzer histomorfoloji izlenir (2,3)

Sekonder orbital timorler

Sekonder timorler orbital kitlelerin % 11-24’lUn{ olustu-
rur (3). Orbita ya direkt komsuluk yoluyla ya da meta-
statik yolla sekonder olarak tutulabilir. Direkt yayilima
ornek olarak melanom ve retinoblastom gibi okuler
timorlerin; bazal hicreli karsinom, skuamo6z hucreli kar-
sinom, sebase karsinom gibi g6z kapagi timédrlerinin;
konjuntival neoplazmlarin; ¢esitli paranazal sinis neo-
plazmlarinin ve meningiom, glioblastom gibi intrakranial
neoplazmlarin orbital yayilimi verilebilir (2,3).

Cocuklarda noéroblastomun orbital metastazi hastaligin
gec doneminde ortaya c¢ikabilir (21). Erigkinlerde akciger
ve meme Kkanseri orbital metastaz yapan tumérlerin
basinda gelir. Ayrica; bdbrek, pankreas, prostat ve mide
karsinomlari da orbital metastazlarla kendini gdsterebilir
(2,3,21).
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