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Neurogenic, Fibrous and Histiocytic Tumors of the Choroid

Giriş

Koroid, dışta sklera ve içte retina arasında yer alan pig-
mentli ve yoğun miktarda vasküler ağları içeren bir tabakadır. 
Uveayı oluşturan üç anatomik bileşenden birisidir ve şekli bir 
şarap kadehinin gövdesi gibidir. Koroidin en sık karşılaşılan 
tümörleri metastatik olanlar olmasına karşın başta melanom 
olmak üzere primer tümörleri de görülebilmektedir.  Koroidal 
melanom en sık görülen primer malign intraoküler tümördür. 
Bununla birlikte çok daha nadir olarak da schwannoma (nöri-
lemmoma), nörofibrom, juvenil ksantogranülom, langerhans 
hücreli histiyositoz, fibröz histiyositoma ve primitif nöroekto-
dermal tümörler de görülebilmektedir.

Koroidal Schwannoma (Nörilemmoma)

Schwannomlar benign kapsüllü tümörler olup ilk olarak 
1930 yılında Callender ve Thigpen tarafından tanımlanmıştır. 
Günlük oftalmoloji pratiğinde orbita yerleşimli olanlar intrao-
küler yerleşimli olanlara göre daha sık görülürler ve tüm orbi-
tal tümörlerin %1’ini oluştururlar. İntraoküler olanlar, siliyer 
sinirlerin sinir kılıflarından kaynaklanırlar ve iristen ziyade 
koroid ve siliyer cisimde daha yaygın olarak görülürler.1 

İntraoküler schwannomlar izole bir lezyon olarak ortaya 
çıkabileceği gibi vakaların %8.5’i nörofibromatozis ile iliş-
kili olabilir. Genellikle hayatın 4. dekatında tanı alırlar ancak 

ÖZ
Bu derlemede, koroid dokusunun nadir görülen tümörle-
rinin karakteristik klinik özellikleri, tanısal yaklaşımları, 
tedavisi ve prognozu ayrıntılarıyla anlatılmaktadır. Bu na-
dir görülen tümörlerin; amelanotik koroid melanomu ve 
nevüs, metastatik koroid karsinomu, metastatik ve dist-
rofik intraoküler kalsifikasyon gibi bazen klinik olarak 
benzer olabilen durumlardan ayırt edilmesine yardımcı 
olmak amaçlanmıştır. Schwannomlar benign kapsüllü 
tümörler olup izole bir lezyon olarak ortaya çıkabileceği 
gibi ayrıca nörofibromatozis ile ilişkili olabilirler. Fundus 
muayenesinde sarı-beyaz renkli lezyonlar olarak izlenir-
ler ve bu nedenle amelanotik melanom ile karışabilirler. 
Schwannomlar iyi huylu olmaları ve yavaş büyüme gös-
termeleri nedeniyle herhangi bir müdahale olmaksızın 
gözlenebilir. Tedavi seçenekleri arasında transskleral re-
zeksiyon ve fotodinamik tedavi (FDT) yer almaktadır.
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Abstract
This review details the characteristic clinical features, 
diagnostic approaches, treatment and prognosis of 
rare tumors of choroidal tissue. The aim is to help 
differentiate these rare tumors from sometimes clinically 
similar conditions such as amelanotic choroidal 
melanoma and nevus, metastatic choroidal carcinoma, 
metastatic and dystrophic intraocular calcification. 
Schwannomas are benign encapsulated tumors and may 
present as an isolated lesion or may be associated with 
neurofibromatosis. They appear as yellow-white lesions 
on fundus examination and may be confused with 
amelanotic melanoma. Schwannomas can be observed 
without any intervention because they are benign and 
grow slowly. Treatment options include transscleral 
resection and photodynamic therapy (PDT).
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görülme yaşı 6 ay ile 76 yaş arasında değişebilmektedir. Cin-
siyet dağılımına bakıldığında ise sıklıkla kadınlarda izlendiği 
bilinmektedir.2

Koroidal schwannoma bening bir tümör olmasına karşın 
klinik olarak benzerliği nedeniyle sıklıkla amelanotik melanom 
gibi daha kötü prognozlu tümörler ile karışabilmekte ve bazen 
de koroidal hemanjiom veya leiomyom gibi yanlış tanılar ala-
bilmektedir. Fundus muayenesinde schwannomlar subretinal 
eksüdasyonlu veya eksüdasyonsuz, retina altı sıvı ile ilişkili sa-
rı-beyaz renkli lezyonlar olarak izlenirler ve bu nedenle amela-
notik melanom ile karışabilirler. Ultrasonografide (USG) her iki 
lezyonda da düşük-orta dereceli iç reflektivite ile birlikte yüksek 
yüzey yansıtıcılığı izlenmekte ve bu nedenle ayırıcı tanıda USG 
çok fazla katkı sunamamaktadır. Floresein anjiografide (FFA) ise 
melanomlarda çift dolaşım paterni izlenirken schwannomada ko-
roidal ve arteryel fazlarda dolum ve geç evrelerde hiperflöresans 
ile artan boyanma izlenir ki bu özelliğiyle de koroidal hemanjio-
mu taklit edebilir. Bununla birlikte indosiyanin yeşili anjiografide 
(İSYA) geç dönemde görülen yıkanma fenomenin yokluğu ne-
deniyle hemanjiomdan farklılık göstermektedir. Ayırıcı tanı için 
yapılan bu tetkiklerin yanında bazı hastalarda tanıyı doğrulamak 
için transskleral biyopsiye ihtiyaç duyulabilmektedir. Ayrıca tanı-
sal ikilemler, eşlik edebilecek veya önceden var olan ek patoloji-
ler nedeniyle enükleasyonda uygulanabilmektedir. Tüm bunların 
yanında klinik muayene yöntemleri ile koroidal schwannom na-
diren kesin olarak teşhis edilir ve çoğunlukla enükleasyon uygu-
lanmış gözlerde tanı alır.

Patolojik olarak, schwannomlar, hiyalinize damarları ile 
birlikte Antoni A (nükleer palizatlanma ile hiperselüler alan-
lar) ve Antoni B (miksoid matriks içinde daha az yaygın hi-
poselüler alanlar) paternlerinde düzenlenmiş yumuşak çekir-
dekli iğsi hücrelere sahiptir. İmmünohistokimyasal belirteçler 
schwannomları melanomdan ayırabilir. S-100 güçlü pozitiflik 
gösterirken GFAP schwannomlarda zayıf tutulum gösterir. 
Melan-A ve HMB-45 gibi melanositik belirteçler ise pigmente 
varyantlar dışında schwannomlarda negatiftir.3,4

Schwannomlar iyi huylu olmaları ve yavaş büyüme gös-
termeleri nedeniyle herhangi bir müdahale olmaksızın gözle-
nebilir. Bununla birlikte intraoküler lezyonların tedavi seçe-
nekleri arasında transskleral rezeksiyon ve koroidin yüksek 
damar yoğunluğu doğası gereği fotodinamik tedavi yer al-
maktadır.5,6 Ayrıca anti-vasküler endotelyal büyüme faktörleri 
de çevredeki eksüdasyonu azaltmak için yararlı olabilir.7

Koroidal Nörofibrom

Koroidal nörofibrom nadir görülen bir tümör olmasına 
karşın nörofibrom ile koroidal melanom arasında potansiyel 
bir ilişki olduğu öne sürülmektedir. Bu aradaki ilişkinin ise 

iki farklı şekilde olduğu bildirilmiştir. Bunlardan ilki, siliyer 
sinirlerin seyri boyunca meydana gelen, bazen birden fazla 
lokalize tümörler iken ikincisi daha önce bildirilen vakalarda 
rastlanan ve hemen her zaman buftalmus ile karakterize olan 
koroidin yaygın nörofibromatozisidir. 

Koroidal nörofibromlar ve bunlarla ilişkili nörofibro-
matozis nadir görülen bir form olup bunun temel nedeni ise 
geleneksel oftalmoskopik fundus muayenesinin ve FFA’nın, 
koroidal yapıyı göstermedeki sınırlılığıdır. Bununla birlikte 
kızılötesi ışık retina pigment epiteline görünür ışıktan daha iyi 
nüfuz ettiğinden, taramalı lazer oftalmoskopi (SLO) ile fun-
dusun kızılötesi monokromatik ışık muayenesi koroidal anor-
mallikleri gösterebilmektedir. Benzer şekilde bu lezyonlar 
yakın kızılötesi görüntüleme ile de rahatlıkla görülebilmekte 
ve son yıllarda tip 1 nörofibromatozis tanısında yeni bir tanı 
kriteri olarak kullanılabileceği öne sürülmektedir.8

Koroidal nörofibromların veya koroidal nodüllerin doğası 
gereği refraktil olduğu düşünülmektedir, bunun temel nede-
ni histolojik olarak ovoid cisimlerin bir akson etrafında kon-
santrik halkalar halinde düzenlenmiş proliferatif neoplastik 
Schwann hücrelerinden oluşmasıdır.9 Koroidal nörofibrom-
lar ISYA’da hipofloresan olarak görülmektedir. Bu durumun 
koryokapillarisin non-perfüze lobülleri veya koroidal nöro-
fibromlar nedeniyle bloke olan floresans nedeniyle olduğu 
düşünülmektedir. Kumar ve ark.’ları ise optik koherens to-
mografi (OCT) kesitlerinde bu lezyonların olduğu bölgeler-
de koryokapillarisin inceldiğini ve OCT anjiografide ise bu 
bölgelerdeki koroidal kan akımının arttığını göstermişlerdir.10 

Dolayısıyla, İSYA’da görülen hipofloresans, kan akımından 
ziyade koroidal nörofibromlar nedeniyle ortaya çıkan blokaj-
dan kaynaklanıyor olabilir. Bu tip lezyonların melanom ge-
lişimi ile ilişkili olmasından dolayı yakın takiplerinin yapıl-
ması gerekmektedir. Arşivimizdeki bir olgunun renkli fundus 
fotoğrafında herhangi bir anomali izlenmez iken (Şekil 1) bir 
başka olgumuzda near-infrared reflektans görüntülemede ko-
roidal lezyonlara ait hiperotoflöresans gözlenmek-tedir. İlgili 
bölgeden geçen spektral-domain optik koherens tomografi 
görüntülemeye ait kesitlerde bu lezyonlara ait koroidal hiper-
reflektivite dikkat çekmektedir. (Şekil 2)

Şekil 1: Normal fundus görünümüne sahip Nörofibromatozis-1 send-
romlu bir hasta
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Şekil 2: Near-infrared (NIR) reflektans görüntülemede (solda) koroidal lezyonlara ait hiperotoflöresans ve spektral-domain optik koherens 
tomografi (SD-OKT) görüntülemede (sağda) koroidal lezyonlara ait hiperreflektivite

Langerhans Hücreli Histiyositoz

Langerhans hücreli histiyositoz; langerhans hücreli histi-
yositler ve eşlik eden immünoreaktif hücrelerin organ infilt-
rasyonu ile karakterize bir hastalık spektrumu olarak kabul 
edilmektedir.11 Bu tip kitleler daha önceleri Histiyositoz X, 
eozinofilik granülom, Hand-Schuller-Christian hastalığı ve 
Letterer-Siwe sendromu olarak adlandırılan bozuklukları kap-
sayan bir spektrum olarak adlandırılmaktaydı. 

Günümüzde Langerhans hücreli histiyositoz birçok solid 
organ tutulumunun yanında oküler tutulum da gösterebilmek-
tedir. Oküler tutulum ise genellikle yavaş büyüyen orbital kitle 
ve aynı zamanda koroidin histiyositik hücrelerce infiltrasyonu 
şeklinde ortaya çıkabilmektedir.12 Bu şekildeki koroidal tutu-
lum arka kutupta koroidal kitle şeklinde görülmekte ve USG’de 
düşük iç yansıtıcılık izlenmektedir.13 OCT ise subretinal sıvının 
varlığı tespit edilebilmektedir. Aynı zamanda bu lezyonların ko-
roidal osteoma eşlik edebileceği de bildirilmiştir.14

Orbital histiyositozun tanısını doğru olarak koyabilmek için 
biyopsiye ihtiyaç duyulmaktadır. Tedavi konusunda ise cerrahi 
eksizyon, sistemik kortikosteroidler, kemoterapi ve radyotera-
piye kadar değişen alternatifler mevcuttur ancak hangi yönte-
min kullanılması gerektiği yönünde fikir birliği yoktur.15
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