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Retina Hamartomlari

Hiilya KOCAOGLAN 2, Nurten UNLU', Sunay DUMAN?

OZET

Hamartomlar normal hiicre komponentlerinin tiimor benzeri malformasyonu sonucu ortaya ¢ikan
konkonjenital anomalilerdir. Hamartomlarin igerdigi dokular normal bulundugu yerdedir ve mini-
mal bir proliferasyon gosterir. Hamartomlarin 6nemi bir kismunin fakomatozlarla yakindan iligkili
olmasindadir. Bu makalede astrositik, retina ve retina pigment epitel hamartomu, kapiller ve kaver-
ndz hemanjiom ve bunlarla ilgili fakomatozlarin klinikleri teshis ve tedavi kriterleri tartigild.
Anahtar Kelimeler: Hamartoma fakomatoz

SUMMARY )
RETINAL HAMARTOMAS

A Hamartoma is a tumour of anomalous origin composed of elements normally present in the tissue
where it originates and with a limited capasity of proliferation. The importance of these develop-
mental anomalies lies in the frequent assosiation between criteria and treatmant of the astrocytic re-
tina and retina pigment epithelial hamartoma capillary and cavemous hemangioma and their associ-

ated phakomates are descibed. Ret-vit 1996;1:498-501
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GIRIS

Hamartomlar; primordiumdaki defektli ma-
turasyon sonucu ortaya ¢ikan tiimdr benzeri
malformasyonlardir. Normal hiicre kompo-
nentlerinden bir veya daha fazlasinin hiperpla-
zi veya fazla gelismesi, organizasyon bozuklu-
gu bu malformasyona neden olur. Hamartom-
larin igcerdigi dokular normalde bulundugu yer-
dedir, ama diizensiz olarak yerlesmistir. Bun-
larin bilyiimesi postnatal hayat boyunca genel
viicut olgiilerinin biiylimesi ile orantili olarak
siirer. Hamartomlar konjenital anomalilerdir,
metastaz yapmazlar.

Retina hamartomlarinin 6nemi, tiimorlerle
karigmasindan ve bir kisminin fakomatozlarla
yakindan iligkili olmasindadir!.2.3.

1. Astrositik hamartom: Optik sinir bag1 ve
retina sinir lifleri tabakasindaki destekleyici
astrosit gibi elemanlarin anormal geligmesi so-
nucu ortaya gikar.

2. Retina ve retina pigment epiteli hamarto-
mu: Esas olarak retina pigment epitelini tutar.

3. Kapiller ve kavernoz hemanjiom: Optik
disk ve retinanin kan damarlarini etkiler
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Bu gelisme bozuklugu nadiren izole bir goz
bulgusu olarak ortaya ¢ikar. Bu hamartomun
klinik Onemi, tiiberoskleroz (Bourneville's has-
talig1) ve norofibramatozis (Von Recklinghau-
sen's hastali$1) isimli iki fakomatozla yakin-
dan iligkili olmasindadir 1.3,

Astrositik hamartom optik sinir bas1 ve reti-
nanin sinir lifleri tabakasindaki astrositlerden
kaynaklanir. Optik sinir basini tek bagina tu-
tabilecegi gibi ve/veya periferik retinada da or-
taya cikabilir (Res.1-2). Genellikle bilateraldir
ve ayn1 gozde birden fazla bulunur 1.2,

Boyutlar1 yarim disk ¢apindan bir kag¢ disk
capinda degisen tiimor benzeri bir kitledir. Er-
ken donemde semitransliisen ve diizdiir. Ma-
tiirlestikge kalsifiye olmasina bagh beyaz ref-
leleler veren duta benzeyen bir kitle goriinii-
miiniti alir. Cok vaskiiler bir yapiya sahiptir,
kan damarlari siklikla kitle igerisinden ilerler-
ken goriilebilir. Bazen iizerinde olugan prolife
proliferasyonlar kan damarlarinda distorsiyona
neden olabilirl 4.

Genelde asemptomatik olan olgular rutin
g6z muayesi sirasinda tesadiifen bulunur. Na-
diren gevre dokulara basi yapacak kadar bii-
yiir. Optik diske basi yapacak kadar biiyiime
olursa goérme alani defektlerine neden olur.
Vitreus hemorajisine neden olan nadir olgular
bildirilmistir. Dev optik disk druzeni ile birlik-
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Resim 1. Optik disk astrositik hamaratomu

te olabilir.

FFA tamiya yardimcidir. Otofléresans gos-
terebilir. Erken donemde koroid floresansinin
blokajina bagh rolatif bir hipofloresans vardir.
Retinal sirkiilasyon dolunca lezyon igerisinde-
ki kapillerler dolar ve tiimoriin vaskiiler kom-
ponenti ortaya ¢ikar. Geg safhalara kadar lez-
yon hiperfloresans gostermeye devam eders.

Direkt orbita grafilerinde retina ve beyin
lezyonlarinda kalsifikasyon gozlenebilir. Tipik
bir ultrasonografik bulgusu yoktur.

Astrosik hamartomlarla birlikte goriilen fa-
komazlardan birisi tiiberosklerozdur. Otozo-
mal dominant gegis gosteren tiiberosklerozda;
adenoma sebaseum (burun, yanak ve nazolabi-
al olukta kirmizi kahverengi papiil), mental
gerilik, epilepsi ve beyinden menge alan tii-
morler goriliir. Tiiberosklerozlu olgularin
%50'sinde okiiler astrositik hamartom vardur.
Bu bir erken bulgudur ve sendromun erken
teshisine yardim eder!.2.3,

Norofibromatozis pigmente cilt lezyonu ve
multipl nérofibromlardan olugur. Ciltteki plek-
siform neuromalar fil adam goriintimiine neden
olur. Bu neuromalar embriyonik ektodermden
mense alan diger tiimorlerle birlikte pek ¢ok
goz ve sistemik bulgulara neden olur!.3.7.

Goz Bulgular::

-Orbita ve goz kapagi anomalileri: optik si-
nir tiimorlerine bagh ekzoftalmus goz kapagi-
nin pleksiform noromasi, akustik néromanin
neden oldugu lagoftalmus,

Goz kiiresinin anomalileri: korneal anestezi
(trigeminal nérom) konjonktiva néromu ve iri-
sin norofibromu, buftalmus

-Fundus anomalileri: papil 6demi, optik at-
rofi, optik disk myelinizasyonu.

Sistemik bulgular:

- Santral sinir sistemi tutulumu: beyin, sem-

Resim 2. Retina astrositik hamaratomu

patik sistem, kraniyal sinir 6zellikle akustik si-
nir tutulumu.
- Organ tutulumu: bobrek ve kalp tutulabilir.

RETINA VE RETINA PIGMENT

EPITELI HAMARTOMU

Onceleri retina pigment epiteli hamartomu
olarak adlandirilirken, sonralari retinal ele-
manlarinda etkilendigi gosterilmis, retina ve
retina pigment epiteli hamartomu isminin daha
uygun olduguna karar verilmistir8. Bugiin ka-
bul edilen teoriye gore retina pigment epiteli-
deki degisikler derin intraretinal vaskiiler ha-
martoma sekonderdir. Pigment bozuklugunun
oldugu alanda birlikteki retina damarlarinin
sayisinda bir artig vardir; bu damarlar dilate
ve tortiiyozedir. Yiizeyel olarak kalinlanmig
epiretinal membran goriiliir.

Bu hamartom optik diski etkileyebilir veya
sadece retinada izole bir bulgu olarak ¢ikabilir.
Defekt genellikle tek taraflidir. Herediter bir
gecis gosterilememigtir.

Karakteristik olarak siyah, gri pigmentli, en
azindan parsiyel olarak optik diskin diistiine
uzanan bir tiimordiir. Kugtiiyii gibi retinaya
kadar uzanabilir. Hamartom yiizeyinde klasik
olarak kalin, semitransliisan epiretinal memb-
ran vardir. Bu membranin neden oldugu trak-
siyon ¢evre retinada stress ¢izgileri olusturur.
Hamartomu gegen kan damarmar: distorsiyone
ve dilatedir!.3.9- (Res.3).

Olgular asemptomatik olup, rutin gz mua-
yenesl sirasinda tesadiifen saptanabilir. Gorme
keskinligi genelde normaldir, gorme alaninda
geniglemis bir kor nokta olabilir, %60 hasta-
daki ilk bulgu olan gérme kaybi traksiyon
olunca ortaya ¢ikar. 4-50 yaglarina kadar trak-
siyon gelismeyebilir. Retinal hemoraji nadir
bir komplikasyondur. Koroid neovaskiilarizas-
yonu %3 oraminda goriiliir Optik diskteki tii-
morlerde komplikasyon azdir ve bulgular geg
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ortaya c¢ikarl0,

FFA da erken donemde pigment boéliimiin
derevesine paralel olarak koroid floresansi
bloke olur. Venoz safhada dilate tortiiydz da-
marlar timor i¢cinde goriiliir ve boya sizdirir-
lar. Ge¢ donemde bu hiperfléresans devam
eder.

Ultrasonografide minimal bir elevasyon
vardir, karakteristik bir bulgu yokturl#9.

Birlikte olan sistemik bir bulgu yoktur.

Tedavi olarak makulada distorsiyon olugtu-
ran olgularda epiretinal membranin pars plana
vitrektomi ile soyulmasi 6nerilmisgtir.

KAPILLER HEMANJIOM

Kapiller hemanjion dilate kan damarlarin-
dan olugan bir hamartomdur. Optik diskte ve-
ya periferik retinada bulunanbilir. Optik disk
kapiller hemanjiomlu hastalarin %50'sinde re-
tinal hemanjiomda vardir. Bu aym goz veya
karg1 taraf gozde olabilir. Retinal hemanjiom-
lu hastalar optik tutulumu olsun olmasin Von
Hippel hastalig1 olarak bilinen bir bagka faka-
motozdur!-3.11,

Optik disk kapiller hemanjiomunun birbi-
rinden ayn iki morfolojik formu vardir. Biri
tipi olan endofitik formdur. Bu lokalize, yu-
varlak kavuni¢i-pembe vaskiiler bir lezyondur.
Diskte ekzantrik olarak yerlesir ve vitreusa
dogru uzanir (Res.4). Diskin kenarlarim kapa-
tir. Retinal damarlarin ana dallan tiimér yiize-
yinden kavunici lezyondur. Optik diskten
komsu retinaya ve subretinal alan dogru bii-
yiir.

Periferik retinal kapiller hemanjion ise kub-
be seklinde genellikle intraretinal eksuda ile
cevrili bir lezyondur. Ekzajere makuler cevap
ile birlikte olabilir. Belirgin bir besleyici arteri
ve direne edici veni vardur2. Bununla beraber
erken bir retinal hemanjiom retinanin ¢ok peri-
ferinde yerlesmesse gormek giic olabilir,
makroanevrizmay! andirabilirl 411,12,

Optik diskin kapiller hemanjiomu genellik-
le semptomsuzdur. Nadiren ve ¢ok yavas ola-
rak biiyiirler. Nadiren vitreus hemorajisine ne-
den olur, bir kag ay iginde kendiliginden resor-
be olur. Bunlarin spontan sklerozuda gosteril-
migtirl!l,

Retina kapiller hemanjiomunda progresif
bir gorme kaybi vardir ve bu genellikle ikinci
on yilda ortaya ¢ikar. Gérme kaybinin nedeni
hemanjiomdan sizan eksularinin intraretinal
birikmesidir. Tedavi edilmedigi takdirde kro-
nik eksudatif retina dekolmani, buna bagh se-

konder rubeozis neovaskiiler glokom ve buna -
bagh fitizis bulbiye neden olur. Bu nedenle re-

tinal kapiller hemanjiomlu hastalar acil tedavi

gerektirirler!1-13,

FFA erken lezyonlarin taninmasinda ve te-
davi oncesi gereklidir. Anjiomda ¢ok hizli bir
kan akimi vardir. Erken donemde genellikle
retina damarlar1 dolmadan 6nce diffiiz bir fut-
bol topu goriiniinmii ortaya ¢ikar. Anjiomdan
sizinti vardir. Tiimore giren ve ¢ikan damarlar
cok belirgindir. Biyiik tiimorlerde anjiomun
periferinde retinal kapiller agda nonperfiizyon
olabilir. Ge¢ donemde tiimorde belirli oranda
fléresein s1zintisi goriilebilirs.11,12,

Von Hippel Lindau hastalifinda retinal ka-
piller hemanjiomla birlikte serebellum ve bob-
rek, pankreas, karaciger epididim ve over gibi
visceralarda tiimorler vardir. Bobrek, hemanji-
oblastomas: eritropoetin sekresyonunu artira-
rak polisitemiye neden olur. Bu hastalik gesit-
li penetransda otozomal dominanat gegise sa-
hiptir.  Sporadik  vakalarda  bildirilmis-
tir2.3.11,12,

Retinal hemanjiomlar acil tedavi gerektirir.
Tedavi i¢in fotokoagulasyon, krioterapi diater-
mi ve skleral c¢okertme uygulanabilir. Daha
onceleri radyoterapi ve kemoterapi de denen-
mis ancak basarili sonuclar alinamamusgtir.
Tedavi tipinin se¢imi tiimoriin biiyiikliigii lo-
kalizasyonu ve optik ortamlarin seffafligina
baglidir.

Tlimor 2.5 disk ¢apindan kiigiikse, posterior
yerlesimli ise, optik ortamlar seffaf ve yogun
seréz dekolman yoksa fotokoagulasyon kiigiik
tiimorlerde tek seansta uygulanabilecegi gibi,
orta biiyiikliikteki tiimorlerde multipl seansta
uygulanabilir. Lazer biiyiik spot &lgiilerinde,
uzun siireli ve timor biiyiikliigiine gore yogun
yada orta sidditte uygulanir. Once lezyon gev-
resine lazer yapilip daha sonraki seansta timor
kapatilabilir. Tiimériin yiizeyine direkt lazer
yapilabilecegi gibi, 6nce besleyici damarlar la-
zerle konstriikte edilip diger seansta tiimor yii-
zeyine direkt lazer uygulanabilir. Lazer sonra-
s1 eksudasyon gecici olarak artabilir, hemoraji
olabilir. Tedaviden sonra erken olarak bu bul-
gular degerlendirilir. Hemoraji ¢ekilmeden 6n-
ce ilave lazer yapilmaz. Hasta 4-6 hafta aralar-
la ilave lazer i¢in tekrar degerlendirilir! 1-16,

Krioterapi 2.5 disk ¢apindan biiyiik, lazer
ulagilamayacak kadar 6n yerlesimli tiimorler-
de ve optik ortamlarin seffaf olmadig1 durum-
larda uygulaniri3,17,

Diatermi ve skleral ¢okertme biiyiik anjiom
ve yogun serdz dekolman olan olgularda uygu-
lanir. Bazi lezyonlarda bu tedavi segeneklerin-
den birden fazlasim1 kullanmak gerekebilir
12,13

Tedavinin ¢ok bagarili olmasi vizyonundan
¢ok 1yi olacagim gostermez. Ancak tlimor 2.5
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disk capindan kiigiik tiimérlerde 6/21 ve iistii
gorme keskinligi %71, 2.5 disk ¢apindan bii-
yuk tiimorlerde ayni gorme keskinligi %47
olarak bulunmustur. Tiimér biiyiidiik¢e sonug-
lar kotiilesir. Biiylik tiimérlerde transvitreal
yaklagimla besleyici damara klip koymak ve
timoriin direkt olarak ¢ikarilmasida miimkiin
gibi goziikmektedir!3,

Anjiomlar tedavi edilmeden 6nce mutlaka
FFA ¢ekilmelidir. Tiimor tamamen kapatildik-
tan sonra hasta 6 ay ara ile dikkatle izlenmeli-
dir. En az yilda 1 kez FFA cekilmelidir. Optik
disk hemanjiomlarinda ise tedavi tartismali-
dir. Bunlarda santral gérme kayb: olmaksizin
tedavi cok giigtiir. Tiimoriin papilomakular
bolge disindaki bolimlerinin parsiyel harabi-
yeti ise gegici iyilik saglar. ancak uzun vadede
prognoz kotiidiir. Bu nedenle optik disk he-
manjiomlarinda timérden makulaya eksudas-
yon olmadik¢a, gbrme iyi oldugu siirece teda-
viden kacinilmahdir!!,

KAVERNOZ HEMANJIOM

Retinal venoz sistemi tutan nadir bir hamar-
tomdur. Bu ince duvarli sakkiiler vendz anev-
rizma kiimelerinden olugur. Genelikle vakalar
sporadiktir. Sistemik bulgularla birlikte birkag
ailese] olgularda gozdekine benzer sekilde cilt
ve santral sinir sisteminde kaverntz hemanji-
om vardir.

Bu hamartom genellikle retinada yerlesir
nadiren optik disk damarlarini etkileyebilir.
Daima tek tarafli olarak ortaya gikar.

Uziim salkimu benzeri vaskiiler anevrizma-
lar retinada yiizeyel olarak uzanir (Res.0).
Anevrizmalarin iistii parsiyel olarak beyaz gli-
otik bir doku ile kaphidir. Hemanjiom iginde
sirkiilasyon agirdir ve kan her sakkiilde dur-
gunlasma egilimindedir. Boylece bir pseudo-
hipopiyon goriiniimii ortaya ¢ikar. Anjiomigin-
deki sirkiilasyon retinal sirkiilasyondan izole-
dir. Koyu renkli bir ventz kan igerir. Major re-
tina damar caplar: etkilenmemistir. Genellikle
eksudasyon yoktur.

Kavern6z hemanjiomlar genellikle asemp-
tomatiktir. Yillarca degismeden kalir. Nadiren
cksudasyon, vitreus  morajisi olur. Vitrgus
kanamas: genellikle bir ka¢ hafta icinde spen-
tan olarak geriler. Mak  tutulmazsd’ gorme
iyidir. Makula tutulumu  lasik %10 vakada
goriliirl. 18,19,

FFA'da ¢ok karakteri: . ‘goriintii vardir.
Gegis zamam ¢ok yavagtir. Arteriyel safhada
sakkiiler hip “I¢resanstir. Vendz faz boyunca
yavas yavas . si.r. Floresein her sakkiilde tist
yarida gollenir. Ge¢ donemde: olunca krio ve
fotokoagulasyon tedavisi 6nerilmis ama bunla-
niAda degeri tam olarak kanitlanamamustir.
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