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ÖZ

Yirmibeş yaşında erkek hastanın sol gözünde birkaç yıl önce fark ettiği ve giderek artan görme azlığı şikayeti mevcut 
idi. Fundus muayenesinde; sol gözde optik diskten başlayarak üst vasküler arkat üzerinden makülaya doğru uzanan, 
tortuositesi ve kalibrasyonu artmış vasküler yapı izlenmekteydi. Hasta, genel oftalmolojik muayenesinin ardından fun-
dus floresein anjiografi (FFA) ve optik koherens tomografi (OKT) tetkikleri ile değerlendirildi. Hastamız 20’li yaşlarda 
semptomatik hale gelmiş olan, tip 3 arteriovenöz (AV) malformasyon olarak sınıflandırılabilecek bir retinal rasemöz 
hemanjiyom vakası idi. Görme azlığının rasemöz hemanjiyomun makülayı tutmasına bağlı olarak yıllar içinde progresif 
olarak meydana geldiği değerlendirildi.

Anahtar Kelimeler: Rasemöz hemanjiyom, arteriovenöz 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.
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Maküla Tutulumlu Rasemöz Hemanjiyom*

Racemose Hemangioma with Macular Involvement

Sercan Koray SAĞDIÇ1, Ali AYATA2, Eyüp DÜZGÜN1, Yıldıray YILDIRIM3, Taner KAR3, Kenan OLCAY4

GİRİŞ

Rasemöz hemanjiomlar nadir görülen ve genellikle asemptomatik olarak rapor edilen, arter ve venlerin 
bozulmuş bir kapiller yatak ile veya doğrudan birbirine bağlanması sonucu ortaya çıkan konjenital arterio-
venöz (AV) malformasyonlardır. Sıklıkla tek taraflı görülürler.1 Aynı gözde bir veya birden çok alanı kapsay-
abilmekle birlikte, optik diskten başlayarak, papillomaküler bölgeye ve fundus mid-periferine kadar uzanma 
eğilimindedirler. Nadir görülen bu patolojinin görülme sıklığı hakkında güvenilir veri bulunmamaktadır.2 
Görülme sıklığı cinsiyetler arasında farklılık göstermemektedir. Bu olgu sunumunda amaç maküla tutulumu 
sonucunda rasemöz hemanjiomların semptomatik hale gelebildiğini ortaya koymaktır.

*Bu çalışma TOD 47. Ulusal Oftalmoloji Kongresi’nde poster olarak sunulmuştur.
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OLGU SUNUMU

Yirmibeş yaşında erkek hastanın sol gözünde birkaç 
yıl önce fark ettiği ve giderek artan görme azlığı şi-
kayeti mevcut idi. Hasta bu şikayeti nedeniyle daha 
önce herhangi bir doktora başvurmadığını, tanı veya 
tedavi almadığını ifade etti. En iyi düzeltilmiş görme 
keskinliği sağ gözde 10/10, sol gözde düzeltme ile 4/10 
seviyesindeydi. Biyomikroskopik muayenesi her iki 
gözde tabii olarak değerlendirildi. Göz içi basıncı sağ 
gözde 14 mmHg, sol gözde 15 mmHg olarak ölçüldü. 
Fundus muayenesinde; sol gözde optik diskten başla-
yarak üst vasküler arkat üzerinden makülaya doğru 
uzanan, tortuositesi ve kalibrasyonu artmış vasküler 
yapı izlenmekteydi (Resim 1a,b).

Periferik fundus taraması da yapılan hastanın diğer 
muayene bulguları tabii olarak değerlendirildi. Has-
ta, genel oftalmolojik muayenesinin ardından fundus 
floresein anjiografi (FFA) ve optik koherens tomografi 
(OKT) tetkikleri ile değerlendirildi. FFA’da sol gözde 
anormal vasküler yapının arteriyel faz ile birlikte do-
larak hiperfloresans verdiği, geç evreye kadar herhan-
gi bir vasküler sızıntı gelişmediği izlendi (Resim 2a,b).

Yapılan OKT tetkikinde geniş ve kıvrımlı vasküler 
yapının, foveal kontürü bozduğu, IS/OS tabakası ve 
retina pigment epiteli üzerinde optik gölgelenmeye 
yol açtığı görüldü (Resim 3a). OKT ile retina sinir lifi 
tabakası değerlendirildiğinde ise optik diskten baş-
layan bu anormal vasküler yapının üst ve alt kad-
ranlarda sinir lifi tabakasında incelmeye yol açtığı 
izlendi (Resim 3b).

TARTIŞMA

Rasemöz hemanjiomlar konjenital anomaliler olup 
hayatın erken dönemlerinde genellikle asemptoma-
tik olarak seyretmektedirler. Asemptomatik olgu-
larda tanı insidental olarak konulmaktadır. Retinal 
AV malformasyonlar, etkilenen vasküler yapıların ve 
aradaki kapiller yatağın durumuna göre üç ana alt 
gruba ayrılmaktadır. Tip 1 malformasyonlar; anor-
mal kapiller veya arteriolar yatak ile birlikte bir kü-
çük arteriol ve venül arasındaki anastomozdan mey-
dana gelmektedir. İlerleyici değildir ve görme keskin-
liği iyi seviyededir. Tip 2 malformasyonlar; kapiller 
yatak olmaksızın, retinal arter veya venlerin dalları 
arasında bir veya daha fazla sayıdaki direk bağlan-
tıları içermektedir. Tip 3 malformasyonlar; arada 
kapiller yatağın olmadığı, arter ve venlerin birbirin-
den ayırt edilemeyeceği derecede, geniş ve kompleks 
arteriovenöz anastomozlardan meydana gelmekte-
dir.3 Anastomozların boyutuna ve intravasküler kan 
akımı miktarına bağlı olarak etkilenen damarların 
büyüklüğü, hafif genişlemeden masif dilatasyonlara 
kadar değişiklik gösterebilir.2

Retinal rasemöz hemanjiyomların, santral sinir sis-
teminde ipsilateral orta beyinde lokalize AV mal-
formasyonları ile birlikte görülmesi Wyburn-Mason 
Sendromu olarak tanımlanmıştır.4 Santral sinir siste-
minde orta beynin yanı sıra, optik sinirden oksipital 
kortekse kadar olan görme yollarında, hipotalamus-
ta, bazal ganglionlarda ve serebellumda da eşlik eden 
AV malformasyonlar bildirilmiştir. Ayrıca retina ve 
beyin dışında, cilt, kemik, böbrek, kas ve gastroin-

Resim 1a, b: Sol göz fundus fotoğrafı (a). Sol göz otofloresans görüntüleme (b). Tortuositesi ve kalibrasyonu artmış vasküler 
yapının optik diskten çıkarak makülaya doğru uzandığı görülmektedir.
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testinal sistem tutulumu da olabilmektedir.5 Fasiyal 
vasküler nevüs şeklinde cilt tutulumu görülebilmesi 
nedeniyle Wyburn-Mason Sendromu fakomatozlar 
arasında yer almaktadır.5-7 Retinal AV malformas-
yonların santral sinir sistemi AV malformasyonları 
ile birlikte görülme sıklığı tam olarak bilinmemekle 
birlikte bazı çalışmalarda bu oran yaklaşık %30 ola-
rak bildirilmiştir.5

Retinal rasemöz hemanjiomlarda görme azlığı; ma-
küla tutulumuna, vitre içi hemorajilere, retinal veya 
subretinal hemorajilere, retinal vasküler tıkanıklık-
lara, neovasküler glokoma ve optik sinirden oksipi-
tal kortekse kadar görme yollarını tutan diğer AV 
malformasyonlara bağlı olarak gelişebilir.1,2,6,8,9 Tip 3 
AV malformasyonu olan hastalar, gelişebilecek olan 
sekonder retinal dekompanzasyon, direk optik sinir 

veya sinir lifi tabakası basısı yüzünden görme kaybı 
açısından en yüksek riski içeren gruptur.7 İntrakra-
niyal AV malformasyonların sebep olacağı kitle etki-
si veya spontan hemorajiler hemipleji, hemiparezi, 
hidrosefali, serebellar disfonksiyon, Parinaud Send-
romu, mental değişiklikler ve nöbet gibi nörolojik 
patolojilere yol açabilir.1,2,6-8 İntrakraniyal AV malfor-
masyonların aksine retinal rasemöz hemanjiyomlar 
genellikle kanama eğilimi göstermezler. Bu lezyonlar 
zaman içinde yavaşça progresyon göstererek vaskü-
ler yapılarda tortuosite artışı, oklüzyon ve dilatasyon 
ile seyredebileceği gibi spontan olarak gerileyen olgu-
lara da rastlanmaktadır.2,7,10-12

Tanı için fundus muayene bulguları yeterli olmakla 
beraber, FFA’da hızlı dolan, tortuositesi ve kalibras-
yonu artmış, hiperfloresans veren vasküler yapının 

Resim 2a, b: Sol göz FFA. Arteriyovenöz faz (a),  venöz faz (b). Arteriyel faz ile birlikte dolmaya başlayan anormal vasküler 
yapıda FFA’nın venöz fazında da herhangi bir sızıntı gelişmediği görülmektedir.

Resim 3a, b: OKT-Maküla. IS/OS tabakası ve retina pigment epiteli üzerinde optik gölgelenmeye yol açan anormal vasküler 
yapının foveal konturu bozduğu görülmektedir (a). OKT-Sinir lifi tabakası. Alt ve üst kadranlarda incelme görülmektedir (b).
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görülmesi tanıyı destekler.1 FFA ayrıca lezyonun sı-
nıflandırılması ve gerçek vasküler tümörlerden ayırıcı 
tanının yapılması adına da fayda sağlayabilir. Çünkü 
retinal hemanjioblastoma gibi gerçek vasküler tümör-
lerde FFA’nın geç evresinde görülen vasküler sızıntı, 
rasemöz hemanjiyomda görülmemektedir.2,7 Ultrason 
ve OKT tanıyı destekleyecek diğer görüntüleme yön-
temleridir. Özellikle görme keskinliğini etkileyen ma-
külaya yakın lezyonlarda OKT faydalı bilgiler verebi-
lir. Retina sinir lifi tabakasında zaman içinde ortaya 
çıkacak yapısal değişikliklerin ortaya konulması için 
de OKT iyi bir görüntüleme yöntemidir. 

Retinal rasemöz hemanjiyomların, asemptomatik ol-
gulardan ciddi görme kaybına kadar değişen oldukça 
heterojen bir görünüm seyretmeleri nedeniyle, yöne-
timi oldukça zordur ve bu vakalar mevcut tedavi yön-
temleri için uygun değildirler. Görme kaybı açısından 
yüksek risk taşımalarına rağmen birçok olgunun sta-
bil seyretmesi nedeniyle, periyodik takip dışındaki 
yaklaşımlar gereksiz olacaktır. Retinal ödem veya re-
tinal iskemi gelişen olgularda lazer fotokoagülasyon 
uygulaması tartışmalıdır. Komplike olmuş vakalarda 
(vitre içi hemoraji, neovasküler glokom vb.)9 medikal 
veya cerrahi tedavi önerilebilir. Bu vakalarda intrak-
raniyal AV malformasyonlara bağlı nörolojik pato-
lojilerin eşlik edebilmesi nedeni ile mutlaka nöroloji 
konsültasyonu alınmalı ve şüpheli olgularda -bazı 
yazarlara göre ise bütün olgularda- beyin MR görün-
tüleme ile tarama yapılmalıdır.5,6

Bizim vakamızda tip 3 AV malformasyon olarak sı-
nıflandırılabilecek bir retinal rasemöz hemanjiyom  

mevcut olup görme azlığı maküla tutulumuna bağlı 
olarak gelişmiştir. Hastanın şikayetinin olmaması-
na ve özgeçmişinin özellik arz etmemesine rağmen, 
eşlik edebilecek intrakraniyal AV malformasyonlar 
açısından nöroloji konsültasyonu istendi. Hastanın 
yapılan nörolojik muayenesi tabii olarak değerlendi-
rildi ve ileri araştırmaya gerek duyulmadı. Herhangi 
bir medikal veya cerrahi işlem düzenlenmeyen hasta, 
rasemöz hemanjiyom tanısı ile periyodik aralıklarla 
komplikasyonsuz olarak takip edilmektedir.
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