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Racemose Hemangioma with Macular Involvement
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Yirmibes yasinda erkek hastanin sol géziinde birkag yil once fark ettigi ve giderek artan gérme azlig1 sikayeti mevcut
idi. Fundus muayenesinde; sol gozde optik diskten baslayarak iist vaskiiler arkat tizerinden makiilaya dogru uzanan,
tortuositesi ve kalibrasyonu artmig vaskiiler yap1 izlenmekteydi. Hasta, genel oftalmolojik muayenesinin ardindan fun-
dus floresein anjiografi (FFA) ve optik koherens tomografi (OKT) tetkikleri ile degerlendirildi. Hastamiz 20’li yaslarda
semptomatik hale gelmig olan, tip 3 arteriovenéz (AV) malformasyon olarak siniflandirilabilecek bir retinal rasemoz
hemanjiyom vakas: idi. Gérme azliginin raseméz hemanjiyomun makiilay: tutmasina baglh olarak yillar i¢inde progresif
olarak meydana geldigi degerlendirildi.

Anahtar Kelimeler: Rasemo6z hemanjiyom, arteriovenoz malformasyon, Wyburn-Mason sendromu.

ABSTRACT

25 years old male patient admitted with complaint of progressive loss of vision in the left eye. Ophthalmoscopic examination
revealed retinal vessels with increased calibration and tortuosity, extending from optic disc to macula over superior arcade
of the left eye. After ophthalmoscopic examination, the patient evaluated with fundus florescein angiography and optical
coherence tomography. Our case was racemose hemagioma, classified as type 3 arteriovenose malformation, has become
symptomatic in second decade. Progressive loss of vision is considered to be as a result of racemose hemangioma with macu-
lar involvement.

Key Words: Racemose hemangioma, arteriovenose malformation, Wyburn-Mason syndrome.

GIRIS

Rasemoz hemanjiomlar nadir goriillen ve genellikle asemptomatik olarak rapor edilen, arter ve venlerin
bozulmus bir kapiller yatak ile veya dogrudan birbirine baglanmasi sonucu ortaya ¢ikan konjenital arterio-
venoz (AV) malformasyonlardir. Siklikla tek tarafli goriiliirler.! Ayni1 gozde bir veya birden cok alani1 kapsay-
abilmekle birlikte, optik diskten baslayarak, papillomakiiler bolgeye ve fundus mid-periferine kadar uzanma
egilimindedirler. Nadir gorilen bu patolojinin gorilme siklhigi hakkinda giivenilir veri bulunmamaktadir.?
Gorilme sikligr cinsiyetler arasinda farklilik géstermemektedir. Bu olgu sunumunda amag¢ makiila tutulumu
sonucunda rasemo6z hemanjiomlarin semptomatik hale gelebildigini ortaya koymaktir.

*Bu calisma TOD 47. Ulusal Oftalmoloji Kongresi’nde poster olarak sunulmustur.
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OLGU SUNUMU

Yirmibes yasinda erkek hastanin sol géziinde birkag
yil once fark ettigi ve giderek artan gérme azligi si-
kayeti mevcut idi. Hasta bu sikayeti nedeniyle daha
once herhangi bir doktora bagvurmadigini, tani1 veya
tedavi almadigin ifade etti. En iyi diizeltilmis gorme
keskinligi sag gozde 10/10, sol gozde diizeltme ile 4/10
seviyesindeydi. Biyomikroskopik muayenesi her iki
gozde tabii olarak degerlendirildi. Goz i¢i basinci sag
gozde 14 mmHg, sol gozde 15 mmHg olarak 6l¢iildi.
Fundus muayenesinde; sol gozde optik diskten bagla-
yarak st vaskiiler arkat tizerinden makiilaya dogru
uzanan, tortuositesi ve kalibrasyonu artmig vaskiiler
yapi izlenmekteydi (Resim 1a,b).

Periferik fundus taramasi da yapilan hastanin diger
muayene bulgular: tabii olarak degerlendirildi. Has-
ta, genel oftalmolojik muayenesinin ardindan fundus
floresein anjiografi (FFA) ve optik koherens tomografi
(OKT) tetkikleri ile degerlendirildi. FFA’da sol gozde
anormal vaskiiler yapinin arteriyel faz ile birlikte do-
larak hiperfloresans verdigi, ge¢ evreye kadar herhan-
gi bir vaskiiler si1zint1 gelismedigi izlendi (Resim 2a,b).

Yapilan OKT tetkikinde genis ve kivrimli vaskiiler
yapinin, foveal kontiria bozdugu, IS/OS tabakas: ve
retina pigment epiteli tizerinde optik gélgelenmeye
yol ac¢tigr goriuldi (Resim 3a). OKT ile retina sinir lifi
tabakas1 degerlendirildiginde ise optik diskten bag-
layan bu anormal vaskiiler yapinin tst ve alt kad-
ranlarda sinir lifi tabakasinda incelmeye yol actigi
izlendi (Resim 3b).

TARTISMA

Rasemo6z hemanjiomlar konjenital anomaliler olup
hayatin erken dénemlerinde genellikle asemptoma-
tik olarak seyretmektedirler. Asemptomatik olgu-
larda tani insidental olarak konulmaktadir. Retinal
AV malformasyonlar, etkilenen vaskiiler yapilarin ve
aradaki kapiller yatagin durumuna gore ii¢ ana alt
gruba ayrilmaktadir. Tip 1 malformasyonlar; anor-
mal kapiller veya arteriolar yatak ile birlikte bir kii-
ciik arteriol ve veniil arasindaki anastomozdan mey-
dana gelmektedir. lerleyici degildir ve gorme keskin-
ligi iyi seviyededir. Tip 2 malformasyonlar; kapiller
yatak olmaksizin, retinal arter veya venlerin dallar:
arasinda bir veya daha fazla sayidaki direk baglan-
tilarn icermektedir. Tip 3 malformasyonlar; arada
kapiller yatagin olmadigi, arter ve venlerin birbirin-
den ayirt edilemeyecegi derecede, genis ve kompleks
arteriovendz anastomozlardan meydana gelmekte-
dir.3 Anastomozlarin boyutuna ve intravaskiiler kan
akimi miktarina bagli olarak etkilenen damarlarin
biytkligi, hafif genislemeden masif dilatasyonlara
kadar degisiklik gosterebilir.?

Retinal rasem6z hemanjiyomlarin, santral sinir sis-
teminde ipsilateral orta beyinde lokalize AV mal-
formasyonlar: ile birlikte goriilmesi Wyburn-Mason
Sendromu olarak tanimlanmistir.* Santral sinir siste-
minde orta beynin yani sira, optik sinirden oksipital
kortekse kadar olan gorme yollarinda, hipotalamus-
ta, bazal ganglionlarda ve serebellumda da eglik eden

AV malformasyonlar bildirilmistir. Ayrica retina ve
beyin disinda, cilt, kemik, bobrek, kas ve gastroin-

Resim 1a, b: Sol goz fundus fotografi (a). Sol goz otofloresans gortintiileme (b). Tortuositesi ve kalibrasyonu artmis vaskiiler
yapinin optik diskten ¢ikarak makiilaya dogru uzandigi goriilmektedir.
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Resim 2a, b: Sol goz FFA. Arteriyoveniz faz (a), venoz faz (b). Arteriyel faz ile birlikte dolmaya baslayan anormal vaskiiler
yapida FFA’nin venoz fazinda da herhangi bir sizinti gelismedigi goriilmektedir.

SuUP NAS __INF__
103 106 75 89
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Resim 3a, b: OKT-Makiila. IS/ OS tabakast ve retina pigment epiteli iizerinde optik golgelenmeye yol acan anormal vaskiiler
yapinin foveal konturu bozdugu goriilmektedir (a). OKT-Sinir lifi tabakast. Alt ve iist kadranlarda incelme goriilmektedir (b).

testinal sistem tutulumu da olabilmektedir.’ Fasiyal
vaskiiler neviis seklinde cilt tutulumu goriilebilmesi
nedeniyle Wyburn-Mason Sendromu fakomatozlar
arasinda yer almaktadir.>” Retinal AV malformas-
yonlarin santral sinir sistemi AV malformasyonlar:
ile birlikte gorilme siklig: tam olarak bilinmemekle
birlikte baz1 ¢alismalarda bu oran yaklagik %30 ola-
rak bildirilmistir.5

Retinal rasemo6z hemanjiomlarda gérme azligi; ma-
kiila tutulumuna, vitre i¢i hemorajilere, retinal veya
subretinal hemorajilere, retinal vaskiiler tikaniklik-
lara, neovaskiiler glokoma ve optik sinirden oksipi-
tal kortekse kadar gorme yollarini tutan diger AV
malformasyonlara baglh olarak gelisebilir.265° Tip 3
AV malformasyonu olan hastalar, gelisebilecek olan
sekonder retinal dekompanzasyon, direk optik sinir

veya sinir lifi tabakas: basis1 ytiziinden gérme kaybi
acisindan en yiiksek riski iceren gruptur.” Intrakra-
niyal AV malformasyonlarin sebep olacag: kitle etki-
si veya spontan hemorajiler hemipleji, hemiparezi,
hidrosefali, serebellar disfonksiyon, Parinaud Send-
romu, mental degigiklikler ve nébet gibi nérolojik
patolojilere yol acabilir."268 Intrakraniyal AV malfor-
masyonlarin aksine retinal raseméz hemanjiyomlar
genellikle kanama egilimi géstermezler. Bu lezyonlar
zaman icinde yavasca progresyon gostererek vaskii-
ler yapilarda tortuosite artisi, okliizyon ve dilatasyon
ile seyredebilecegi gibi spontan olarak gerileyen olgu-
lara da rastlanmaktadir.>"10-12

Tani i¢in fundus muayene bulgular yeterli olmakla
beraber, FFA’da hizli dolan, tortuositesi ve kalibras-
yonu artmis, hiperfloresans veren vaskiiler yapinin
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gorilmesi taniy1 destekler.! FFA ayrica lezyonun si-
niflandirilmas ve gercek vaskiiler tiimorlerden ayirict
taninin yapilmasi adina da fayda saglayabilir. Ciinka
retinal hemanjioblastoma gibi gercek vaskiiler tiimor-
lerde FFA’nin gec evresinde goriilen vaskiiler sizinta,
rasemoz hemanjiyomda gorilmemektedir.2” Ultrason
ve OKT taniy1 destekleyecek diger gorintiileme yon-
temleridir. Ozellikle gorme keskinligini etkileyen ma-
kiillaya yakin lezyonlarda OKT faydal bilgiler verebi-
lir. Retina sinir lifi tabakasinda zaman iginde ortaya
cikacak yapisal degisikliklerin ortaya konulmas: igin
de OKT iyi bir goriuntiileme yontemidir.

Retinal rasemoz hemanjiyomlarin, asemptomatik ol-
gulardan ciddi gorme kaybina kadar degisen oldukca
heterojen bir goriiniim seyretmeleri nedeniyle, yone-
timi oldukca zordur ve bu vakalar mevcut tedavi yon-
temleri icin uygun degildirler. Gérme kayb1 acisindan
yiksek risk tagimalarina ragmen bir¢ok olgunun sta-
bil seyretmesi nedeniyle, periyodik takip digindaki
yaklagimlar gereksiz olacaktir. Retinal 6dem veya re-
tinal iskemi geligsen olgularda lazer fotokoagiilasyon
uygulamasi tartismalidir. Komplike olmus vakalarda
(vitre i¢i hemoraji, neovaskiiler glokom vb.)° medikal
veya cerrahi tedavi onerilebilir. Bu vakalarda intrak-
raniyal AV malformasyonlara bagli nérolojik pato-
lojilerin eslik edebilmesi nedeni ile mutlaka noéroloji
konsiiltasyonu alinmali ve siipheli olgularda -bazi
yazarlara gore ise biitiin olgularda- beyin MR goriin-
tilleme ile tarama yapilmalidir.>

Bizim vakamizda tip 3 AV malformasyon olarak si-
niflandirilabilecek bir retinal rasemoéz hemanjiyom

mevcut olup gorme azligr makiila tutulumuna baglh
olarak gelismistir. Hastanin sikayetinin olmamasi-
na ve 6zgecmisinin 6zellik arz etmemesine ragmen,
eslik edebilecek intrakraniyal AV malformasyonlar
acisindan noéroloji konsiiltasyonu istendi. Hastanin
yapilan norolojik muayenesi tabii olarak degerlendi-
rildi ve ileri arastirmaya gerek duyulmadi. Herhangi
bir medikal veya cerrahi islem diizenlenmeyen hasta,
rasemoz hemanjiyom tanisi ile periyodik araliklarla
komplikasyonsuz olarak takip edilmektedir.
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