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0Z
Bu derlemede, koroid dokusunun nadir goriilen tiiméorle-
rinin karakteristik klinik 6zellikleri, tanisal yaklagimlari,
tedavisi ve prognozu ayrintilartyla anlatilmaktadir. Bu na-
dir goriilen tiimdrlerin; amelanotik koroid melanomu ve
neviis, metastatik koroid karsinomu, metastatik ve dist-
rofik intraokiiler kalsifikasyon gibi bazen klinik olarak
benzer olabilen durumlardan ayirt edilmesine yardimeci
olmak amaglanmistir. Schwannomlar benign kapsiilli
timorler olup izole bir lezyon olarak ortaya ¢ikabilecegi
gibi ayrica ndrofibromatozis ile iliskili olabilirler. Fundus
muayenesinde sari-beyaz renkli lezyonlar olarak izlenir-
ler ve bu nedenle amelanotik melanom ile karisabilirler.
Schwannomlar iyi huylu olmalari ve yavas bilyiime gos-
termeleri nedeniyle herhangi bir miidahale olmaksizin
gozlenebilir. Tedavi segenekleri arasinda transskleral re-
zeksiyon ve fotodinamik tedavi (FDT) yer almaktadir.

Anahtar kelimeler: Koroid, Norofibrom, Schwan-

nom, Timor

Koroid, dista sklera ve igte retina arasinda yer alan pig-
mentli ve yogun miktarda vaskiiler aglar1 igeren bir tabakadir.
Uveay1 olusturan ii¢ anatomik bilesenden birisidir ve sekli bir
sarap kadehinin govdesi gibidir. Koroidin en sik karsilasilan
tiimorleri metastatik olanlar olmasina karsin basta melanom
olmak {izere primer tiimorleri de goriilebilmektedir. Koroidal
melanom en sik goriilen primer malign intraokiiler timdrdiir.
Bununla birlikte ¢ok daha nadir olarak da schwannoma (nori-
lemmoma), nérofibrom, juvenil ksantograniilom, langerhans
hiicreli histiyositoz, fibroz histiyositoma ve primitif néroekto-
dermal tiimérler de goriilebilmektedir.

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).

Key words: Choroid, Neurofibroma, Schwannoma,
Tumor

Koroidal Schwannoma (Norilemmoma)

Schwannomlar benign kapsiillii tiimorler olup ilk olarak
1930 yilinda Callender ve Thigpen tarafindan tanimlanmuistir.
Giinliik oftalmoloji pratiginde orbita yerlesimli olanlar intrao-
kiiler yerlesimli olanlara gore daha sik goriiliirler ve tiim orbi-
tal tiimérlerin %1°ini olustururlar. Intraokiiler olanlar, siliyer
sinirlerin sinir kiliflarindan kaynaklanirlar ve iristen ziyade

koroid ve siliyer cisimde daha yaygin olarak goriiliirler.'

Intraokiiler schwannomlar izole bir lezyon olarak ortaya
cikabilecegi gibi vakalarin %8.5°1 nérofibromatozis ile ilis-

kili olabilir. Genellikle hayatmn 4. dekatinda tan: alirlar ancak
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goriilme yas1 6 ay ile 76 yas arasinda degisebilmektedir. Cin-
siyet dagilimina bakildiginda ise siklikla kadinlarda izlendigi

bilinmektedir.”

Koroidal schwannoma bening bir timdr olmasina karsmn
klinik olarak benzerligi nedeniyle siklikla amelanotik melanom
gibi daha kotli prognozlu tiimoérler ile karisabilmekte ve bazen
de koroidal hemanjiom veya leiomyom gibi yanlis tanilar ala-
bilmektedir. Fundus muayenesinde schwannomlar subretinal
ekslidasyonlu veya eksiidasyonsuz, retina alt1 siv1 ile iligkili sa-
ri-beyaz renkli lezyonlar olarak izlenirler ve bu nedenle amela-
notik melanom ile karisabilirler. Ultrasonografide (USG) her iki
lezyonda da diisiik-orta dereceli i¢ reflektivite ile birlikte yiiksek
yiizey yansiticiligi izlenmekte ve bu nedenle ayirici tanida USG
¢ok fazla katki sunamamaktadir. Floresein anjiografide (FFA) ise
melanomlarda ¢ift dolagim paterni izlenirken schwannomada ko-
roidal ve arteryel fazlarda dolum ve geg evrelerde hiperfléresans
ile artan boyanma izlenir ki bu 6zelligiyle de koroidal hemanjio-
mu taklit edebilir. Bununla birlikte indosiyanin yesili anjiografide
(ISYA) gec donemde gériilen yikanma fenomenin yoklugu ne-
deniyle hemanjiomdan farklilik gostermektedir. Ayirict tani igin
yapilan bu tetkiklerin yaninda bazi hastalarda taniyr dogrulamak
icin transskleral biyopsiye ihtiyag duyulabilmektedir. Ayrica tani-
sal ikilemler, eslik edebilecek veya dnceden var olan ek patoloji-
ler nedeniyle eniikleasyonda uygulanabilmektedir. Tiim bunlarin
yaninda klinik muayene yontemleri ile koroidal schwannom na-
diren kesin olarak teshis edilir ve cogunlukla eniikleasyon uygu-

lanmis g6zlerde tani alir.

Patolojik olarak, schwannomlar, hiyalinize damarlar1 ile
birlikte Antoni A (niikleer palizatlanma ile hiperseliiler alan-
lar) ve Antoni B (miksoid matriks i¢inde daha az yaygin hi-
poseliiler alanlar) paternlerinde diizenlenmis yumusak g¢ekir-
dekli igsi hiicrelere sahiptir. Immiinohistokimyasal belirtegler
schwannomlart melanomdan ayirabilir. S-100 gii¢lii pozitiflik
gosterirken GFAP schwannomlarda zayif tutulum gosterir.
Melan-A ve HMB-45 gibi melanositik belirtegler ise pigmente

varyantlar disinda schwannomlarda negatiftir.*

Schwannomlar iyi huylu olmalari ve yavas bilylime gos-
termeleri nedeniyle herhangi bir miidahale olmaksizin gozle-
nebilir. Bununla birlikte intraokiiler lezyonlarin tedavi sege-
nekleri arasinda transskleral rezeksiyon ve koroidin yiiksek
damar yogunlugu dogasi geregi fotodinamik tedavi yer al-
maktadir.” Ayrica anti-vaskiiler endotelyal biiylime faktorleri
de ¢evredeki eksiidasyonu azaltmak igin yararli olabilir.’

Koroidal Norofibrom

Koroidal nérofibrom nadir goriilen bir tiimor olmasina

karsin noérofibrom ile koroidal melanom arasinda potansiyel

bir iliski oldugu one siiriilmektedir. Bu aradaki iligkinin ise

iki farkl sekilde oldugu bildirilmistir. Bunlardan ilki, siliyer
sinirlerin seyri boyunca meydana gelen, bazen birden fazla
lokalize tiimorler iken ikincisi daha once bildirilen vakalarda
rastlanan ve hemen her zaman buftalmus ile karakterize olan

koroidin yaygin nérofibromatozisidir.

Koroidal norofibromlar ve bunlarla iliskili norofibro-
matozis nadir goriilen bir form olup bunun temel nedeni ise
geleneksel oftalmoskopik fundus muayenesinin ve FFA’nin,
koroidal yapiy1 gostermedeki sinirliligidir. Bununla birlikte
kizil6tesi 151k retina pigment epiteline goriiniir 151ktan daha iyi
niifuz ettiginden, taramali lazer oftalmoskopi (SLO) ile fun-
dusun kizil6tesi monokromatik 151k muayenesi koroidal anor-
mallikleri gosterebilmektedir. Benzer sekilde bu lezyonlar
yakin kizil6tesi goriintiileme ile de rahatlikla goriilebilmekte
ve son yillarda tip 1 ndrofibromatozis tanisinda yeni bir tani

kriteri olarak kullanilabilecegi dne siiriilmektedir.”

Koroidal nérofibromlarin veya koroidal nodiillerin dogasi
geregi refraktil oldugu distiniilmektedir, bunun temel nede-
ni histolojik olarak ovoid cisimlerin bir akson etrafinda kon-
santrik halkalar halinde diizenlenmis proliferatif neoplastik
Schwann hiicrelerinden olusmasidir.” Koroidal nérofibrom-
lar ISYA’da hipofloresan olarak goriilmektedir. Bu durumun
koryokapillarisin non-perfiize lobiilleri veya koroidal noro-
fibromlar nedeniyle bloke olan floresans nedeniyle oldugu
disiiniilmektedir. Kumar ve ark.’lart ise optik koherens to-
mografi (OCT) kesitlerinde bu lezyonlarin oldugu bdolgeler-
de koryokapillarisin inceldigini ve OCT anjiografide ise bu
bolgelerdeki koroidal kan akiminin arttigini géstermislerdir.'
Dolayisiyla, ISYA’da gériilen hipofloresans, kan akimindan
ziyade koroidal nérofibromlar nedeniyle ortaya ¢ikan blokaj-
dan kaynaklaniyor olabilir. Bu tip lezyonlarin melanom ge-
lisimi ile iliskili olmasindan dolay1 yakin takiplerinin yapil-
mas1 gerekmektedir. Arsivimizdeki bir olgunun renkli fundus
fotografinda herhangi bir anomali izlenmez iken (Sekil 1) bir
baska olgumuzda near-infrared reflektans goriintiilemede ko-
roidal lezyonlara ait hiperotofléresans gozlenmek-tedir. Tlgili

bolgeden gegen spektral-domain optik koherens tomografi

goriintiilemeye ait kesitlerde bu lezyonlara ait koroidal hiper-
reflektivite dikkat ¢ekmektedir. (Sekil 2)

Sekil 1: Normal fundus goriiniimiine sahip Nérofibromatozis-1 send-

romlu bir hasta
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Sekil 2: Near-infrared (NIR) reflektans goriintiilemede (solda) koroidal lezyonlara ait hiperotofioresans ve spektral-domain optik koherens
tomografi (SD-OKT) goriintiilemede (sagda) koroidal lezyonlara ait hiperreflektivite

Langerhans Hiicreli Histiyositoz

Langerhans hiicreli histiyositoz; langerhans hiicreli histi-
yositler ve eslik eden immiinoreaktif hiicrelerin organ infilt-
rasyonu ile karakterize bir hastalik spektrumu olarak kabul
edilmektedir.'" Bu tip kitleler daha 6nceleri Histiyositoz X,
eozinofilik graniillom, Hand-Schuller-Christian hastaligi ve
Letterer-Siwe sendromu olarak adlandirilan bozukluklart kap-
sayan bir spektrum olarak adlandirilmaktaydi.

Giliniimiizde Langerhans hiicreli histiyositoz bir¢ok solid
organ tutulumunun yaninda okiiler tutulum da gosterebilmek-
tedir. Okiiler tutulum ise genellikle yavas biilyiliyen orbital kitle
ve ayni zamanda koroidin histiyositik hiicrelerce infiltrasyonu
seklinde ortaya gikabilmektedir.'”” Bu sekildeki koroidal tutu-
lum arka kutupta koroidal kitle seklinde goriilmekte ve USG’de
diisiik i¢ yansiticilik izlenmektedir.”* OCT ise subretinal sivinin
varlig1 tespit edilebilmektedir. Ayn1 zamanda bu lezyonlarm ko-
roidal osteoma eslik edebilecegi de bildirilmistir.*

Orbital histiyositozun tanisin1 dogru olarak koyabilmek i¢in
biyopsiye ihtiya¢ duyulmaktadir. Tedavi konusunda ise cerrahi
eksizyon, sistemik kortikosteroidler, kemoterapi ve radyotera-
piye kadar degisen alternatifler mevcuttur ancak hangi yonte-
min kullanilmasi gerektigi yoniinde fikir birligi yoktur.”
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