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Retinanin Hamartomat6z Lezyonlari
ve Retinal Vaskiiler Tiimérler

Hamartom, bir bélgedeki normal dokunun anor-
mal cogalmasidir. Retinanin hamartomatéz lezyonlar
arasinda retina ve retina pigment epitelinin kombine
hamartomu (RRPEKH), retina ve optik diskin astrositik
hamartomu, retina pigment epitelinin basit hamartomu
yer alirlar.

Ozel sayimizin, bu bdlimonde iki olgu sunumu ca-
lismasinda daha detayli tartigilacak olan retina ve retina
pigment epitelinin kombine hamartomlari nadir intrao-
kuler tumérlerdendir. ilk tanimlanmadiklari yillarda, bu
hafif kabarik, az pigmentli lezyonlarin koroidal mela-
nomlarla ayirici tanisinda zorluklar meveuttu. O yillar-
da bazi olgularin gézleri muhtemel melanom siphesi
sebebi ile enukleasyona gitmis ve bunun sonucunda bu
lezyonlarin histopatolojisi agikhga kavusmustur.

Bu histopatolojjik bulgular; retina ve optik sinir
kalinlagmasi, RPE kordlari, bantlari ve tabakalar ile
infiltre displastik glial vaskiler dokular, lezyon altinda
RPE tabakasinin reduplikasyonu, ve lezyonu én yizin-
de képrilenmeler yapan fibréz doku proliferasyonu
olarak tanimlanmiglardir.’? Klinik ézellikleri ise ilk ola-
rak Gass tarafindan 7 olguda tanimlandiktan sonra?®,
1984'te “Macula Society Research Committee” 60 goz-
de RRPEKH’ nin klinik bulgularini daha detayl bicim-
de ortaya koymustur.* RRPEKH’ lar baglarda sistemik
hastaliklarla iligkisi bulunmayan izole bir durum olarak
disunilselerde, artik nérofibromatéz tip 2’li olgularda
artmig oranda birlikteligi bilinmektedir.> Ayrica nérofib-
romatdz tip 16, Gorlin Goltz sendromu’, Poland ano-
malisi®, brakiyo-okulosefalik sendrom?, juvenil nazofa-
ringeal anjiofibrom'® ile birliktelikleri bildirilmistir.

Genellikle unilateraldirler. Schachat ve ark.* tani
yasini 15 olarak bulmusglardir, fakat degisik merkezler-
de yapilan degisik calismalarda bu oran farkhhklar arz
etmekte ve 2 haftalik bebekler dahi tani alabilmektedir-
ler. RRPEKH’ lu olgularda gérme kaybi optik disk, papil-
lomakuler demet ve fovea tutulumuna baglidir.

Epiretinal membran formasyonuna bagli olarak
makdler distorsiyon gelismektedir. RRPEKH'lar koroidall
neovaskularizasyonu, vitreus hemoraijisi, retinoskisiz ve
makuler delik olusumuna sebep olabilmektedirler.
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RRPEKH tedavisinde periyodik izlem &nemlidir.
Amblyopi tedavisi mutlaka yapilmahdir. Gass tarafin-
dan tanimlandigindan bu yana RRPEKH'larin cerrahi
tedavi sonuglan celiskiler icermektedir. Yapilan muh-
telif calismalarda, pars plana vitrektomi ile epiretinal
membran soyulmasi cerrahisinin tedavide sinirli roli-
nin oldugu bildirilmistir. Diger bazi cahigmalarda uzun
sUren az gérme ve ambliyopinin cerrahi sonrasi gérme-
ye olumsuz etkileri Uzerinde durulmustur.™

Schachat ve ark.’nin* ¢alismasinda 60 olgudan
3'Une cerrahi tedavi uygulanmis ve sadece bir olguda
goérme artigi saptanmustir. Fakat daha yeni calismalar-
da erigkinlerde12 ve pediatrik'® grupta daha iyi cerrahi
sonuclar bildirilmektedir. Bu olgularda yapilacak cerra-
hide, 6zellikle daha kigUk cocuklarda, plazmin yardimi
ile yapilan membran soyulmasinin da énemi Uzerinde
duran caligmalar mevcuttur.'

Retinanin  belli bagh vaskiler tomérleri  reti-
nal kapiler hemanjiyomlari (RKH), retinal kavernéz
hemanjiyomlari, retinal arteriyovenéz baglantilari
(Wyburn-Mason sendromu) ve retinal vazoproliferatif
tomérlerini icerir.

Ozel sayimizin bu baliminde Von Hippei Lindau
hastaligina bagli retinal kapiller hemanjiomlar 3 adet
olgu sunumu ile tartigilmaktir.

Von Hippel-Lindau (VHL) hastaligi benign ve ma-
lign timdrlerin gelisimine yol acabilen, kahtimsal,
otozomal dominant bir multi-sistem kanser sendro-
mudur.' Yol agabildigi tmérler arasinda santral sinir
sistemi hemanijioblastomlar (retina, serebellum, spinal
kord, beyin sapi), renal kistler, ve berrrak hicreli karsi-
nomlar, feokromasitomlar, pankreas kistleri, epididim
kistadenomlari yer almaktadirlar. Retinal kapiller he-
manjioblastomlar (RKH) bir ¢ok olguda en sik ortaya
cikan tOmérler arasindadirlar.™

RKH’ lar karakteristik portakal-kirmizi renkli, kire-
sel sekilli, dilate besleyici ve bosaltici damarlar iceren
benign timérlerdir.'” Genelde yavas biyime egilimin-
de olsalar da bazen eksudatif ve traksiyonal etkileri ile
g6zin normal yapilanmasinin bozulmasina ve gérme
kaybina yol acabilmektedirler.'®



VHL hastahgi tanisi; aile hikayesi (+) olan olgular-
da, ek olarak SSS hemanijioblastomlar veya RKH'lar,
renal hicreli karsinomlar, feokromasitom, pankreatik
kist veya tUmérler, epididimal kistadenomlardan en az
birinin bulunmasi ile; aile hikayesi (-) olan olgularda ise
SSS hemanijioblastomlari veya RKH’larina ek olarak bir
veya daha fazla sayida timéron varh@r (renal hicreli
karsinomlar, feokromasitom, pankreatik kist veya ti-
moérler, epididmal kistadenomlardan herhangi biri veya
bircogu) ile konur.?

Ayrica bir timér sUpresér gen olan VHL geninin
mutasyonlarinin da genetik olarak saptanmasi ve ka-
rakterize edilmesi de artik rahatlikla yapilabilmektedir.2
Hastaligin yuksek penetrans ézelligi géz énine alindi-
ginda, genetik olarak VHL mutasyonlarina sahip hemen
her olgu zaman iginde hastaligin klinik bulgularini gés-
termektedirler. Bu nedenle Maher ve ark.?' tarafindan
geligtirilen Cambridge protokoli, asemptomatik VHL
hastaligi bulunan olgularda veya risk altindaki akraba-
larinda uygulanmasi [Gzumlu olan bir protokoldur. Bu
protokole gére bu hastaliktan etkilenmis asemptomatik
bireylere yilda bir fizik muayene, idrar testleri (24 saat-
lik idrarda vanilmandelikasit duzeyleri de dahil olmali),
direkt/indirekt oftalmoskopi, fundus floresein anjiografi
(FFA), renal ultrasonografi yaptirnimalidir. Ayrica 50 ya-
sina kadar her 3 yilda bir, 50 yasindan sonra her 5 yilda
bir olmak kaydiyla, kranial magnetik rezonans gérinti-
lemesi (MRG) veya bilgisayarli tomografisi (BT), ve her 3
yilda bir abdominal BT ¢ektirilmesi énerilmektedir.

Risk altindaki akrabalara ise 5 yagindan itibaren
yillik indirekt veya direkt oftalmoskopi yapilmasi ve FFA
cekilmesi, 15-40 yaslari arasinda yine her 3 yilda bir, 40
yasinda sonra ise 5 yilda bir beyin MRG'si veya BT'si, ay-
rica 20-65 yasglar arasinda abdominal BT yine her 3 yil-
da bir énerilmektedir.2! RKH’ lu olgularin tedavisinin ilk
basamagini izlem olusturmaktadir. Gérmeyi tehdit eden
hallerde tedaviye baglanmasi gerekmektedir. Bunun
haricinde VHL hastaliginda meydana gelen anjiomatéz
proliferasyonda VHL proteinin major rolinin daha iyi
anlagilmasindan sonra anti-anjiyogenik tedavilerin RKH
regresyonunu mimkin kilabilecegi dosintlmuistor.?? Fa-
kat literatirdeki farkli yayinlarda anti-VEGF tedavisi ile
ilgili birbirinden farkl sonuclar ortaya gikmigtir.

Sistemik?® veya intravitreal?* anti-VGEF tedavisinin
yararli olabilecegini ortaya koyan yayinlar oldugu gibi,
bu tedavinin timér regresyonuna etkisi olmadigini ancak
sadece retinal eksudasyonu azalttigini iddia eden yayin-
lar da mevcuttur.?526 Bu nedenle halen RKH'larin ana
tedavisi lazer fotokoagulasyon ve kriyoterapidir.

Secilmis  olgularda  transpupiller  termote-
rapinin  (TTT) siirh da olsa terapdtik etkinligi
gdsterilmistir.’Ayrica fotodinamik terapi de &zellikle
juxtapapiller lezyonlarin tedavisinde etkinligi goéste-
rilmis tedavi seceneklerinden birisidir.?® Laser foto-
koagulasyona, krioterapiye direncli, biyuk, agresif
RKH’larda degisik tedavi segenekleri Uzerinde durul-
maktadir. Bunlar arasinda brakiterapi, eksternal rad-
yoterapi ve vitreoretinal cerrahi yer almaktadir.?-3!
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