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Cysts and Tumors of the Retinal Pigment Epithelium

ÖZ

İris, siliyer cisim ve retina pigment epiteli (RPE) re-
aktif hiperplaziye maruz kalabilir, ancak retina pig-
ment epitelinin gerçek neoplazmaları nadirdir. RPE 
tümörleri iyi huylu veya kötü huylu olabilir. Kötü 
huylu varyantlar bile nadiren bölgesel veya uzak 
metastaz gösterir. Üveal melanomlarla klinik olarak 
karıştırılabildiğinden ve bu iki durumun prognoz ve 
tedavilerinin tamamen farklı olduğundan, RPE tü-
mörlerinin tanınması önemlidir. Klinik, görüntüleme 
ve sitopatolojik özellikleri ile melanomdan ayırt edi-
lebilirler. Küçük ve asemptomatik RPE tümörlerinde 
genellikle gözlem yeterliyken, nadiren yol açtıkları 
durumlara göre daha agresif tedaviler (vitreoretinal 
cerrahi, plak radyoterapi vs.) gerekebilir. Bu derle-
mede konu hakkındaki görece yeni tanı tetkikleri 
ve araştırmalardan referanslar alıntı yapılarak, 8 alt 
başlıkta güncel literatür bilgisinin aktarılması amaç-
lanmıştır.

Anahtar kelimeler: Retina pigment epiteli, tümör, 
epitelyoma, hamartom

Abstract

The iris, ciliary body and retinal pigment epithelium 
(RPE) can undergo reactive hyperplasia, but true 
neoplasms of the retinal pigment epithelium are 
rare. RPE tumors can be benign or malignant. Even 
malignant variants rarely metastasize locally or 
distantly. Recognition of RPE tumors is important as 
they can be clinically confused with uveal melanomas 
and the prognosis and treatment of these two conditions 
are completely different. They can be distinguished 
from melanoma by their clinical, imaging and 
cytopathological features. While observation is usually 
sufficient in small and asymptomatic RPE tumors, 
more aggressive treatments (vitreoretinal surgery, 
plaque radiotherapy, etc.) may be required depending 
on the conditions they rarely cause. In this review, it 
is aimed to convey current literature information under 
8 sub-titles by quoting references from relatively new 
diagnostic tests and researches on the subject.
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Giriş

Retinal pigment epiteli (RPE) ve üveal melanositler gö-
zün melanin taşıyan hücreleridir ve proliferatif bozuklukları 
açısından önemli farklılıklar gösterirler. Malign melanomla-
ra yol açan üveal melanositler nadiren reaktif proliferasyona 
uğrarken, RPE reaktif proliferasyon için belirgin bir eğilim 
gösterir, ancak gerçek neoplazmalar nadirdir. Bu lezyonlar 
oküler onkolojide önemlidir çünkü malign tümörleri, özellikle 

iris, siliyer cisim ve koroidin malign melanomunu klinik ola-
rak simüle edebilirler. Melanom, metastaz riski olan çok daha 
tehlikeli bir durumdur; RPE tümörlerinde metastatik hastalık 
nadirdir. Bu nedenle, RPE tümörlerini tanımak ve onları üveal 
melanomlardan ayırt etmek, prognoz, takip ve tedavi planla-
ması için önemlidir.1

Bu derleme, genellikle gerçek tümörlerle gruplanan bazı 
iyi huylu yer kaplayan lezyonların yanı sıra, retina pigment 
epitelinin tümörlerini ve simüle edilmiş durumlarını kapsaya-
caktır. Retina pigment epitelinin benign ve malign tümörleri 
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klinik ve histopatolojik olarak sıklıkla birbirine benzer. Bu-
nunla birlikte, pigment epitelyal tümörlerden metastaz mey-
dana gelse bile son derece nadir olduğundan, farklılaşma çok 
az endişe kaynağı olabilir. Hatalı teşhis ve yanlış tedaviden 
kaçınmak için göz hastalıkları uzmanının bu lezyonları doğru 
şekilde teşhis etmesi önemlidir. 

1. Retina Pigment Epitelinin Epitelyoması 
(Adenom)

İris, siliyer cisim ve retina pigment epiteli reaktif hi-
perplaziye maruz kalabilir, ancak pigment epitelinin gerçek 
neoplazmaları nadirdir.1 Primer intraoküler adenokarsinom-
lar (histopatolojik olarak psödoglandüler özellikler gösteren 
nöroektodermal dokulardan kaynaklanan edinilmiş malign 
neoplazmalar) iris pigment epitel tabakalarından, siliyer cis-
min nöroepitelyal tabakalarından ve retina pigment epite-
linden kaynaklanabilir. RPE’den kaynaklanan edinilmiş bir 
neoplazma, genellikle koroidal melanomdan ve iris pigment 
epiteli veya siliyer cisim pigment epiteli neoplazmalarından 
farklı özelliklere sahiptir.1 İyi huylu veya kötü huylu olabilir, 
ancak daha kötü huylu varyantlar bile nadiren bölgesel veya 
uzak metastaz gösterir. 

RPE hiperplazisi, tümörlü boyutlar alabilir ve klinik ve 
histopatolojik olarak gerçek bir neoplazmdan ayırt edilmesi 
zor olabilir.2 Klinik veya patolojik travma veya inflamasyon 
belirtileri varsa, pigmentli bir sürecin reaktif hiperplazi ile 
sonuçlanması muhtemeldir. Bu tür belirtiler yoksa, gerçek ne-
oplazm tanısı düşünülmelidir. RPE tümörlerinin çoğunun sağ-
lıklı gözlerde meydana geldiği ancak muhtemelen RPE’nin 
kronik hiperplazisine bağlı olarak, daha önce oküler inflamas-
yonun olduğu bir bölgede nadiren ortaya çıkabileceği düşü-
nülmektedir.2 

RPE epitelyoması genellikle yetişkinlikte teşhis edilir, or-
talama yaş 53’tür (aralık, 28-79 yaş).1,2 Irk ve cinsiyet açısın-
dan bir yönelim yoktur.2,3 Klinik olarak, RPE’nin epitelyoma-
sı genellikle tek taraflıdır ve koyu kahverengi ila siyah renkli 
küçük, derin bir retina tümörü olarak başlar.3 Genellikle çok 
yavaş büyür ve üstteki duyusal retinayı istila eder, bu sırada 
retinal hemanjiyoblastomda görülenlere benzer şekilde sıklık-
la bir retinal besleyici arter ve drene edici bir ven edinir. İnt-
raretinal eksüdasyon yavaş yavaş birikebilir ve sonunda sub-
retinal boşluğa ulaşarak intraretinal ve subretinal sarı renkli 
eksüdasyona neden olabilir. Tümörün tedavi edilmeden kaldı-
ğı nadir durumlarda, tümör orbitayı doldurabilir ve orbita yu-
muşak dokularını içerecek şekilde sklera boyunca uzanabilir.

Mikroskobik olarak kordonlar veya tübüller oluşturan 
RPE hücrelerinin neoplastik proliferasyonundan oluşur. Va-

kaların çoğu iyi farklılaşmış hücreler gösterir. Üstteki duyusal 
retinada ve koroidde sıklıkla tümör invazyonu vardır. 

Hastaların çoğu kliniğe koroidal melanom şüphesi ile sevk 
edilenlerdir.3 Transillüminasyon genellikle ışığın tümör tara-
fından kısmi veya tam blokajını ortaya çıkarır. Floresan an-
jiyografi, retinal besleyici damarları saptayabilir ve koroidal 
damarların görünürlüğü olmadan tümörün erken hipofloresan-
sını ve geç minimal hiperfloresansını gösterebilir. Ultrasonog-
rafi tipik olarak tümörün aniden yükseldiğini ve orta ila yük-
sek reflektivite ve akustik sağlamlığa sahip olduğunu gösterir. 
İnce iğne aspirasyon biyopsisi, bir pigment epitel tümörü ile 
uyumlu hücreleri ortaya çıkarır.3 

RPE epitelyoması tedavisi vakadan vakaya değişir. Kü-
çük, asemptomatik bir lezyonun güvenle gözlemlenebileceği 
düşünülürken tümör ekvatorun önünde yer alıyorsa ve büyü-
me gösteriyorsa, parsiyel lameller sklerouvektomi veya plak 
radyoterapi ile lokal rezeksiyon uygulanır.3 Ekvatorun arka-
sında yer alıyorsa ve eksüdatif retina dekolmanı oluşturmaya 
başlıyorsa lazer tedavisi, termoterapi veya kriyoterapi denene-
bilir. İyi gören gözlerde orta ve büyük tümörlerde plak radyo-
terapi kullanılabilir. Görme kaybı yapan vitreoretinal traksi-
yon varsa, vitreoretinal cerrahi yukarıda belirtilen yöntemlerle 
birlikte uygulanabilir.3

2. Retina Pigment Epitelinin Soliter 
Konjenital Hipertrofisi

RPE’nin soliter konjenital hipertrofisi (KRPEH), oftalmik 
literatürde büyük ilgi konusu olan iyi bilinen, yaygın bir fun-
dus durumudur. Soliter KRPEH’ler genellikle sistemik koşul-
larla ilişkili olmayan tek taraflı ve soliter lezyonlardır. Soliter 
KRPEH prevalans oranları literatürde iyi tanımlanmamıştır 
ve çalışmalar arasında önemli değişkenlik göstermektedir 
(%0,4 ila %30).4 Genellikle ekvatorun yakınında veya peri-
ferik fundusta bulunan, düz veya minimal yükseltili koyu-gri 
veya siyah, yuvarlak, oval veya daha büyük taraklı kenarlı bir 
lezyondur ve sınırları belirgindir (Şekil 1).4 Doğuştan oldu-
ğuna inanılmakla birlikte, tanı anındaki medyan yaş 45’tir.1 
Geç tanı almasının nedeni, genellikle asemptomatik olması 
ve sıklıkla midperiferal veya periferik fundusta yer alması ve 
üstünkörü fundus muayenesinde saptanamayabilmesidir. Fo-
toreseptör kaybı ve retina pigment epitelindeki değişiklikler 
görme alanı kusurlarına yol açabilir. KRPEH’lerin klinik öne-
mi, malign tümörlerden ayırt edilmesidir. Koroidal nevüs ve 
melanomun aksine, genellikle soliter bir lezyondur ve ırk için 
bilinen bir tercihi yoktur.3 Tipik soliter KRPEH, ailesel adeno-
matozis polipozis veya gastrointestinal malignite insidansında 
artış ile ilişkili değildir.1,5 
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Resim 1 Şekil 1: Üstteki renkli fundus fotoğrafında üst temporalde kenarları 
hiperpigmente ortası atrofik soliter konjenital retina pigment epiteli 
hipertrofisi görülmektedir. Alttaki Şekilde lezyonun dikey OKT kesiti 
görülmektedir.44

Literatürdeki en fazla hasta sayısı içeren çalışma olan Shi-
leds ve ark.6’nın 330 soliter KRPEH hastasını içeren retoros-
pektif gözlemsel çalışmasında, kliniğe refere edilen hastaların 
oranları koroidal nevüs (%26), koroidal melanom (%15), KR-
PEH (%9) ve tanımlanmamış lezyon (%48) idi. Ailesel adeno-
matöz polipozis veya ilişkili kolon kanseri olan hasta yoktu, 
ancak hastaların %8’inde en sık meme kanseri olmak üzere 
kanser öyküsü kaydedilmişti (%3). Lezyon en sık inferotem-
poral (%31) ve ekvator bölgesinde (%45) yerleşmişti. Nadi-
ren makulada (%1) veya peripapiller bölgede (%1) yerleşmiş-
ti. Medyan en büyük bazal çap 4,5 mm idi ve lezyon içi lezyon 
nodülü bulunan 5 (%1,5) olgu dışında tüm olgularda lezyon 
düzdü.  Lezyon vakaların %88’inde pigmentli ve %12’sin-
de pigmentsizdi.  Pigmentli KRPEH’nin %43’ünde lakünler 
kaydedilmişti ve lakünler %32 oranında kademeli genişleme 
gösterdi. Çalışmada sonuç olarak KRPEH’nin iyi huylu, sta-
bil bir lezyon olarak kabul edilebileceği, ancak titiz fotografik 
karşılaştırma kullanılarak 3 yıl veya daha fazla takip edilen 
hastaların çoğunda (%83) hafif, düz genişleme kaydedildiği 
belirtilmiştir.  Lezyonun yassı genişlemesi, lakün tarafından 
işgal edilen kitlenin yüzdesi ile ilişkili görünüyordu.6 

Chamot ve ark.7’nın retinal pigment epitelinde soliter kon-
jenital hipertrofisi olan 64 hastanın klinik özellikleri ve takip 
değişikliklerini incelediği çalışmada takip edilen 35 hastanın 
29’unda (%82,8) lezyonun hipopigmente kısmında ilerleyici 
artış görülürken 35 hastanın 26’sında (%74,3) lezyonda geniş-
leme görüldüğü bildirilmiştir. 

Fundus floresein anjiyografisi ve indosiyanin yeşili an-
jiyografisi genellikle sekansların çoğunda floresans bloka-
jını gösterir. Karakteristik olarak, pigmentli alanların kalıcı 
hipofloresansı ve depigmente alanlardan koroidal floresans 
geçişi saptanabilir. Ultrasonografi tanısal değildir, ancak 
çoğu durumda lezyonun yaklaşık 0,5 ila 1 mm kalınlığın-
da olduğunu gösterir.3 Görme alanında lezyonun boyutuna 
bağlı olarak hafif rölatif skotomdan, mutlak görme alanı ku-
suruna kadar uzanan defektler saptanabilir. Optik koherens 
tomografisi, retinada incelme, fotoreseptör kaybı, koroidin 
orta nispi gölgelenmesi ve RPE hiperreflektivitesini gös-
terir.8 Francis ve ark.9’nın spektral domain optik koherens 
tomografi ile geliştirilmiş derinlik görüntüleme tekniğiyle 
koroid kalınlığını değerlendirdikleri çalışmalarında KRPEH 
altındaki koroidin komşu koroidden daha ince olduğunu, iç 
sattler ve koryokapillaris tabakaları öncelikli olmakla bir-
likte koroidin tüm tabakalarının ince olabileceği gösteril-
miştir. Fundus otofloresans görüntülemede KRPEH, çarpıcı 
hipootofloresans gösterir ve bu, KRPEH’nin retinal pigment 
epitelinde lipofusin bulunmadığına dair bilinen histopatolo-
jik kanıtlarla ilişkilidir.10  Lakünler, skleral otofloresans ile 
bağıntılı olabilecek genel hafif hiperotofloresans gösterir.10 
Lezyon genellikle bilgisayarlı tomografi veya manyetik re-
zonans görüntüleme ile tespit edilemez.

Histopatolojik olarak, KRPEH’deki RPE hücreleri, daha 
küçük, daha eliptik şekilli melanozomlara sahip normal RPE 
ile karşılaştırıldığında küresel melanozomlarla daha uzun ve 
daha yoğun bir şekilde paketlenmiştir.3 Hücresel hiperplazi ve 
hipertrofinin bir kombinasyonu vardır. 

Soliter KRPEH’de periyodik gözlem esastır. Küçük bir 
nodüler büyüme mevcutsa, genellikle bir süre gözlemlenebi-
lir, çünkü ilerleme çok yavaştır ve genellikle hastanın görme-
sini etkilemez.3 Böyle bir nodül eksüdasyon veya subretinal 
sıvı üretirse, sızıntının ilerlemesini durdurmak için lazer fo-
tokoagülasyonu veya kriyoterapi düşünülebilir. Maküler böl-
gede böyle bir büyüme vitreoretinal ara yüzey bozulmasına 
bağlı retinal kırışıklığa neden olabilir. Bu durumda vitrektomi 
ve membran soyma planlanabilir. KRPEH için prognoz genel-
likle mükemmeldir. 



75Yozgat Z. Retina Pigment Epitelinin Kist ve Tümörleri. Güncel Retina 2024; 8 (1): 72-80

CURRENT RETINA - GÜNCEL RETINA

3. Retina Pigment Epitelinin Multifokal 
Konjenital Hipertrofisi (Konjenital 
Gruplanmış Pigmentasyon; Ayı İzleri)

Multifokal KRPEH tek taraflıdır ve lezyonlar soliter KR-
PEH’ye benzer görünür ancak çok odaklıdır ve retinanın tek 
bir çeyreği içinde kümeler halinde bulunur (Şekil 2). Yaygın 
olarak “ayı izleri” ve “konjenital gruplanmış pigmentasyon” 
olarak adlandırılırlar. Konjenital ve iyi huyludurlar ve ilişkili 
herhangi bir sistemik koşul yoktur.11 Genellikle kalıtsal olma-
yan, sporadik bir durumdur ve eşlik eden oküler anormallikler 
yoktur. Coleman ve ark. 1.745 bireyden oluşan bir grup arasın-
da Soliter KRPEH için %1,20’lik bir prevelans oranı buldu.12 
Bu deneklerden sadece 2’si multifokal lezyonlarla başvurdu 
(prevalans <%1) ve hiçbiri iki taraflı olarak görülmedi.12 
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Şekil 2: Multifokal konjenital retina pigment epiteli hipertrofisi renkli 
fundus fotoğrafı.44

Genellikle “ayı izleri” olarak adlandırılan multifokal KR-
PEH, soliter KRPEH’ye benzer şekilde görünür, ancak tek ta-
raflı olarak birkaç grup olarak kendini gösterir. Her grup, çapı 
0,1 ila 3 mm arasında değişen 3 ila 30 ayrı pigmentli lezyon-
dan oluşur ve daha büyük lezyonlar daha periferik yerleşim-
lidir. Retina içinde tek bir kadranla sınırlıdırlar. Bu lezyonlar 
soliter KRPEH’den farklıdır, çünkü genellikle çevreleyen ha-

lolar ve lakünler yoktur. Lezyonlar sabit kalma eğilimdedir. 
Bu tipik klinik özellikler, bu durumu fundustaki çoklu pig-
mentli lezyonlarla ilişkilendirilebilen diğer birçok durumdan 
ayırmaya hizmet etmelidir.

Floresein anjiyografi ile görüntüleme, hipofloresans gös-
terir. Optik koherens tomografi fokal dış retina atrofisi olan 
düz bir lezyon gösterir.13 Bu lezyonlar fundus otofloresansın-
da hipootofloresandır.13 

Multifokal KRPEH’nin histopatolojisi soliter KR-
PEH’ninkine çok benzer. Soliter muadilinin aksine, multifo-
kal KRPEH’nin normal RPE hücrelerine kıyasla hücre boyutu 
veya yoğunluğunda hiçbir fark olmaksızın histolojik olarak 
normal hücreler içerdiği bulunmuştur.14 Bunun yerine, hiper-
pigmente görünümü, büyük ve elips şeklinde olan melanin 
granüllerinin yoğunluğunun artmasından kaynaklanır. Bu ol-
gularda Bruch zarı normaldir.14 

Multifokal KRPEH tedavi gerektirmez ve rutin oküler 
muayenenin bir parçası olarak takip edilebilir. Prognoz mü-
kemmeldir. 

4. Ailesel Adenomatoz Polipozis ve 
Gardner Sendromu ile İlişkili Retina 
Pigment Epitel Hamartomları

Bu durumun, hastaların neredeyse tamamının kolon kan-
seri geliştirdiği otozomal dominant bir durum olan ailesel 
adenomatöz polipozis ile güçlü bir ilişkisi vardır. KRPEH te-
riminin, bu ilişkilendirmeyi ilk yapanlar tarafından bu fundus 
durumunu tanımlamak için kullanılması talihsiz bir durumdur 
çünkü ne soliter ne de multifokal KRPEH kolon kanseri insi-
dansında artış ile ilişkili değildir.3 Karışıklığı en aza indirmek 
için, bu durumu “ailesel adenomatoz polipozis ile ilişkili RPE 
hamartomları” (RPEH-FAP) olarak adlandırmak daha doğru-
dur. RPEH-FAP, multifokal KRPEH’ye benzer şekilde multi-
fokaldir, ancak lezyonlar tipik olarak iki taraflıdır. Mirinezhad 
ve ark.’nın çalışmasında RPEH-FAP lezyonlarının FAP hasta-
lığının spesifik ve sensitif klinik belirteçleri olduğu sonucuna 
varılmıştır (spesifite %60 ve sensitivite %77) (15). Yaş ve cin-
siyet açısından bir eğilim saptamamışlardır.15 

Ailesel Adenomatöz Polipozis (FAP), APC tümör bas-
kılayıcı genindeki bir mutasyondan kaynaklanan otozomal 
dominant kalıtsal bir durumdur. Bu durum, tedavi edilmediği 
takdirde hastaların %95’inde kolorektal kansere ilerleyen ko-
londa yüzlerce polip gelişimi ile karakterizedir. Sıklıkla, biri 
retinada RPEH-FAP lezyonları olmak üzere kolon dışı belir-
tilerle kendini gösterir.11 Gardner sendromu ve Turcot sendro-
mu, RPEH-FAP gelişimi ile ilişkili olan FAP varyantlarıdır. 
FAP’li hastaların yaklaşık %70’inde, yaşamı tehdit eden aile-
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sel kolon kanserinin ayırt edici özelliği olan bu karakteristik 
fundus lezyonları vardır.3 Bazı oftalmologlar, bu fundus lez-
yonlarının kolon kanseri ile ilişkisini tanımlamak için Gardner 
sendromu terimini kullanmışlardır. Bununla birlikte, Gardner 
sendromu, FAP artı osteomlar, desmoid tümörler, kutanöz 
kistler ve diğer bazı tümörler dahil olmak üzere ekstrakolonik 
belirtiler olarak tanımlanır. Bu nedenle, Gardner sendromlu 
hastaların neredeyse tamamında FAP vardır, ancak FAP’lı 
hastalarda mutlaka Gardner sendromu yoktur.16 RPEH-FAP 
ile merkezi sinir sistemi gliomaları (Turcot sendromu) arasın-
da da yakın bir ilişki vardır. 

Bu durumun potansiyel olarak kötü prognozu nedeniyle, 
göz sağlığı uzmanının RPEH-FAP’ları iyi huylu muadillerin-
den ayırt edebilmesi çok önemlidir. İyi huylu muadillerinin 
aksine, RPEH-FAP’lar iki taraflı ve çok odaklıdır ve lezyonlar 
birden fazla kadrandadır.11 Kenar sınırları daha az belirgindir. 
Multifokal KRPEH’den farklı olarak, rastgele dağılırlar ve bir 
sektör dağılımına sahip değildirler ve bazen bir balık kuyruğu, 
virgül veya kuyruklu yıldız konfigürasyonu oluşturan düzen-
siz depigmente sınırlara sahiptirler.3 Bazıları bu tür lezyonla-
rın 4 veya daha fazlasının varlığının FAP için tanısal olduğunu 
öne sürmüştür, ancak bazı hastalarda bilateral olarak çok daha 
fazla, hatta yüzlerce lezyon vardır. Bazı durumlarda, RPE lez-
yonları iğne ucu şeklindedir ve en iyi floresan anjiyografi ile 
bulunur. 

RPEH-FAP’ların hem hipertrofik hem de hiperplastik RPE 
hücreleri ve bitişik Bruch membranının kalınlaşması ile histolo-
jik olarak tipik lezyonlara benzer olduğu gösterilmiştir.11

RPEH-FAP yönetimi yalnızca periyodik takiptir. Bununla 
birlikte, etkilenen hastalarda kolon kanserinin neredeyse kesin 
olarak gelişmesi, bu malignitenin yakından incelenmesini ve 
erken yönetimini gerektirir. RPEH-FAP’lı hastalar, kolon ve 
rektumda polip varlığını değerlendirmek için gastroentero-
loglar tarafından rutin endoskopilerden geçmelidir. Ailesinde 
adenomatöz polipozis sendromu öyküsü olan veya aile öykü-
sünden bağımsız olarak 10 veya daha fazla polipi olan hasta-
larda genetik tarama yapılmalıdır.17

5. Retina Pigment Epitelinin 
Psödoneoplastik Reaktif Hiperplazisi

RPE, enflamasyon veya travma gibi oküler hasarların bir 
sonucu olarak reaktif hiperplaziye maruz kalma konusunda 
belirgin bir eğilime sahiptir. Çoğu durumda, RPE hiperplazisi 
küçük ve tipiktir ve tanısal bir sorun teşkil etmez. Bazen, bu 
tür RPE proliferasyonu, koroidal veya siliyer cisim melanomu 
veya RPE’nin gerçek neoplazmaları gibi pigmentli bir neop-
lazmayı simüle edebilir.1

RPE’nin psödoneoplastik reaktif hiperplazisi, bir dizi kli-
nik görünüm alabilir. Yaygın veya sapsız bir lezyon veya no-
düler bir kitle olarak görünebilir.1 Koyu siyah rengi ve buna 
bağlı önceki inflamasyon veya travma belirtileri, lezyonu 
koroidal melanomdan ayırmaya yardımcı olabilir. Sekonder 
retina dekolmanı nadirdir.

Mikroskopik olarak, RPE’nin psödoneoplastik reaktif hi-
perplazisi, nispeten düz bir pigment veya farklı bir kütle oluş-
turan RPE hücrelerinin proliferasyonundan oluşur.1 Tipik bir 
özellik, aşırı bazal membran materyalini açıklayan RPE hüc-
relerinin benign proliferasyonudur.

RPE’nin psödoneoplastik reaktif hiperplazisinin yönetimi 
genellikle basit periyodik gözlemdir. Major progresyon veya 
komplikasyonlar oldukça nadirdir.

6. Retina Pigment Epitelinin Konjenital 
Basit Hamartomu

Retinal pigment epitelinin konjenital basit hamartomu, 
genellikle asemptomatik ve ilerleyici olmayan, nadir bir re-
tina pigment epiteli tümörüdür.18 Muhtemelen yalnızca RPE 
hücrelerinden oluşur ve bu nedenle karmaşık veya kombine 
bir hamartom yerine basit hamartom olarak adlandırılmıştır.3 
Neredeyse her zaman, makula içinde nispeten küçük, koyu 
pigmentli, kabarık bir lezyon olarak görünür (Şekil 3). 
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Şekil 3: Retina pigment epitelinin konjenital basit hamartomu renk-
li fundus fotoğrafı, otofloresans görüntüsü ve lezyondan geçen OKT 
kesiti.44 

Klinik olarak, duyusal retina boyunca, bazen vitreus 
boşluğuna doğru çıkıntı yapan ayrı bir soliter nodül olarak 
görünür.19 Bildirilen vakaların çoğu 1 mm’den küçük çapta 
ve 1 ila 2,5 mm kalınlıktadır ve merkezi maküler bölgede, 
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genellikle foveolaya bitişik foveada yerleşmiştir.3 5 vakalık 
bir klinik seriye dayanarak, ilişkili özellikler arasında mini-
mum düzeyde genişlemiş retina besleyici arter ve drene olan 
retinal ven (%100), bitişik hafif retina traksiyonu (%80), 
sarı retina eksüdasyonu (%20) ve vitreus pigmentli hücre-
ler (%20) yer alır.20 Stavrakas ve ark.’nın olgu raporu basit 
hamartomun klinik spektrumunu genişletmiştir ve büyüme 
olmadan stabil kalan lezyonun iyi huylu doğasına rağmen, 
foveal traksiyona ve tam kat makula deliği gelişimine atfe-
dilebilen görme kaybının oluşabileceğini vurgulamaktadır.21 
Bu çalışmada tümörün vitreus boşluğuna protrüzyonunun 
doku gerilmesine ve maküla deliği gelişimine yol açabilen 
anteroposterior ve teğetsel kuvvetlerin gelişmesine neden 
olduğu varsayılmıştır.21

Konjenital basit hamartom tipik oftalmoskopik ve biyo-
mikroskopik özelliklere sahiptir. Floresan anjiyografi lez-
yonun erken ve kalıcı hipofloresansını gösterir. Genellikle 
ultrasonografi ile çözülemeyecek kadar küçüktür. Optik 
koherens tomografi tipik olarak optik gölgeleme ve koryo-
kapillaris dışında retinanın tüm katmanlarını tutan, oldukça 
yansıtıcı, iyi sınırlı bir lezyon olarak görünür.18 Time doma-
in optik koherens tomografi ile yapılan çalışmada en içteki 
retinal katmanların tutulumu gösterilmiştir; ancak, spektral 
domain optik koherens tomografi ile bu hiperreflektif, konik 
hücre kütlesinin sadece iç retinayı tutmadığını, dış retinaya 
da uzandığını görmek mümkündür.18,22 Optik koherens to-
mografi ayrıca vitreoretinal adezyon gibi ek bulguları ortaya 
çıkarabilir.23

Konjenital basit RPE hamartomunun patolojisi bilinme-
mektedir. Proliferatif RPE hücrelerinden oluşan iyi huylu bir 
nodül olduğu düşünülmektedir, ancak histopatolojisi net ola-
rak belirlenmemiştir. 

RPE’nin konjenital basit hamartomunun yönetimi sadece 
periyodik gözlemdir. Lezyonların çoğu, ilk tanındıktan sonra 
nispeten sabit kalmıştır.3

7. Retina ve Retina Pigment Epitelinin 
Kombine Hamartomu

Retina ve retina pigment epitelinin kombine hamartomu, 
Gass tarafından RPE, retina, retina damarları ve üzerlerindeki 
vitreusu içeren hamartomatöz bir malformasyon olarak tanım-
landı.24 Kombine hamartom oldukça karakteristik fakat değiş-
ken klinik özelliklere sahip bir fundus lezyonudur. Genellikle 
doğuştan ve kalıtsal olmadığına inanılır ve etiyolojisi belirsiz-
dir.3 Kombine hamartom benign, çoğunlukla unilateral retina 
lezyonudur (Şekil 4). Başvuru semptomu ağrısız, tek taraflı, 
genellikle sessiz bir görme kaybıdır.25 
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Şekil 4: Retina ve retina pigment epitelinin kombine hamartomu 
renkli fundus fotoğrafı ve OKT kesiti.44

En karakteristik oftalmoskopik bulgu, muhtemelen lez-
yonun yüzeyindeki aşırı glial dokudan kaynaklanan sekonder 
retinal traksiyona bağlı olarak, kıvrımlı veya düzleşmiş retinal 
kan damarlarını gösteren, belirsiz bir gri retinal kitledir.3 Ka-
rakteristik olarak optik diskin üzerinde veya bitişiğinde yerle-
şir, ancak ekstrapapiller alanlarda da görülebilir. Çapı 1 mm 
olan küçük bir lezyondan çapı 10 mm’den büyük kitlesel bir 
lezyona kadar değişebilir.3 Görme keskinliği, tümörün boyu-
tuna, konumuna ve retina traksiyon miktarına bağlı olarak de-
ğişkenlik gösterir. Genellikle çocukluk döneminde (medyan 
yaş 7,5) görmede azalma (%40) veya şaşılık (%28) ile ortaya 
çıkar.26 Traksiyona sekonder fovea ektopisi de ambliyopi ne-
deni olabilir. 

Periferik bir lezyon, “sürüklenmiş disk” görünümü oluş-
turarak retinanın sürüklenmesine neden olabilir.3 Kombine 
hamartom, periferik retinal iskemi ve sekonder periferik ne-
ovaskülarizasyon ile ilişkilendirilebilir.27 Kombine hamartom 
genellikle stabil bir lezyondur, ancak aşırı glial proliferasyon 
retinal traksiyona ve görme kaybına neden olabilir. Retinal 
eksüdasyon ve vitreus kanaması gibi diğer komplikasyonlar 
nadirdir. Hemen hemen tüm sporadik vakalar tek taraflı ol-
muştur, ancak iki taraflılık tanınmıştır ve genellikle nörofibro-
matozis tipi gibi altta yatan sistemik bir sendromu düşündü-
rür.28-30

Firestone ve ark. nörofibromatozis 2 tanısı koydukları 
8 haftalık bir hastada kombine hamartom bildirmişlerdir.28 
Nörofibromatozisli hastalarda görülen retinal glioz alanlarının 
klasik kombine hamartom ile aynı olup olmadığı belirsizdir. 
Bazı vaka raporları, Gorlin sendromu ve branşiyo-okülo-fasi-
yal sendrom ile kombine hamartom arasında bir ilişki tanım-
lamıştır.28 
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Yanlış teşhisler gereksiz enükleasyona yol açtığından, bu 
iyi huylu tümörü malign koryoretinal lezyonlardan, özellikle 
koroidal melanom ve retinoblastomdan ayırmak zorunludur.26 
Kombine hamartomlarda çok tipik olan gliozis ve traksiyon 
genellikle bu diğer neoplazmalarda görülmez. Koroidal me-
lanom, düşük dahili yansıtıcılığı, üveal ekskavasyon ve lez-
yonun arkasındaki akustik gölgesi sayesinde B-ultrasonografi 
taramasında ayırt edilebilir. Bir koroidal melanomda anjiyog-
rafik bulgular, küçük lezyonlarda koroidal floresansın blokajı-
na bağlı hipofloresanstan, büyük melanomlarda yamalı hiperf-
loresans ve hipofloresansa ve ardından geç boyamaya kadar 
değişebilir.31 Retinoblastomlar ise genellikle daha homojen 
ve endofitik görünür ve göz içi tohumlanma ve inflamasyon-
la ilişkilidir. B-taramasındaki tipik bulgular, kalsifikasyon ve 
vitreus içine tohumlanma ile endofitik bir lezyon olacaktır. 

Kombine hamartomda floresein anjiyografi, kitlede belir-
gin anormal retinal kan damarları ve lezyonun kademeli olarak 
geç boyandığını gösterir. İndosiyanin yeşili anjiyografi spesi-
fik değildir ve geç fazda hafif yamalı hipersiyonesans göste-
rir. Optik koherens tomografi, tam kat retina dokusunun yerini 
alan “testere dişi” veya “katlanmış” retinayı ve vitreoretinal 
traksiyonu gösterir.32 Gupta ve ark. kombine hamartomun 
peripapiller ve maküler varyantlarının klinik, optik koherens 
tomografi ve fundus otofloresans özelliklerini karşılaştırmış-
lardır.33 Sonuç olarak peripapiller kombine hamartomda hi-
pootofloresans, tam kat retina tutulumu, intraretinal kistoid 
boşluklar, elipsoid bölge bozulması, RPE bozulması ve ko-
roidal neovaskülarizasyon ile daha yüksek bir pigmentasyon 
sıklığı olduğunu bulmuşlardır.33 Bu bulgular sonucunda, op-
tik sinir yakınında veya üzerinde meydana gelen lezyonların, 
makulada bulunanlara göre daha şiddetli derecede pigment 
değişiklikleri ve retinal bozulma ile ilişkili olduğunu varsay-
mışlardır. Kaprinis ve ark. kombine hamartomların Multicolor 
görüntüleme tekniği ile özelliklerini belirlemek için yaptıkları 
çalışmada, Multicolor görüntüleme ile, kombine harmatomla-
rın daha fazla karakterize edilmesini sağladığını ve değerli bir 
teşhis ve yönetim aracını temsil edebiliceğini belirtmişlerdir.34 
Multicolor  ve infra red reflektans görüntünün, tümör sınır-
larını ve görsel etkiyi değerlendirmek için yararlı olabilecek 
maküler tutulumu gösterebileceğini, green reflektans görüntü-
nün cerrahi yönetim kararlarına yardımcı olabilecek iç retina 
distorsiyonunu vurgulayabileceğini saptamışlardır.34

Histopatolojik olarak, kombine hamartom çoğunlukla du-
yusal retina veya optik disk dokusunda bulunur ve pigment 
epitel hücrelerinin, çoğalan kan damarlarının ve glial dokunun 
karışımından oluşur.3 

Kombine hamartom tedavisi için çok etkili bir yöntem yok-
tur. Bazı küçük çocuklarda ambliyopik tedavi yardımcı olabilir. 

Vitrektomi ve membran soyulması, vitreus kanaması ve prereti-
nal gliozis vakalarında yardımcı olabilir. Vitreoretinal cerrahinin 
retina anatomisinde ve görme prognozusunda kazançla ilişkili 
olduğu ancak lezyon retinanın tüm kalınlığını içeriyorsa genel-
likle yararının kısıtlı olduğu gösterilmiştir.35-37 Gelişebilen nadir 
neovasküler membran için lazer fotokoagülasyon, intravitreal 
anti-vegf enjeksiyonu, fotodinamik terapi uygulanabilir.27,38 

8. Torpedo Makülopatisi

Torpedo makulopatisi, fovea temporalinde lokalize ‘torpe-
do şeklinde’ bir lezyonun ortaya çıkmasıyla karakterize retina 
pigment epitelinin nadir, konjenital bir anomalisidir (Şekil 5). 
İlk olarak 1992 yılında Roseman ve Gass tarafından retina pig-
ment epitelinin asemptomatik ‘hipopigmente nevüsü olarak ta-
nımlandı.39 Fokal, iyi sınırlı atrofi veya hiperplazi alanları ile 
retina pigment epiteli seviyesinde gözü etkiler. Bu nadir konje-
nital durum, temporal maküler bölgede foveolaya doğru işaret 
eden torpido şeklinde bir odaksal RPE kaybı ile karakterize edi-
lir. Bu karakteristik presentasyon, torpedo makulopatisi için pa-
tognomoniktir ve RPE’nin konjenital hipertrofisi ve korioreti-
nal skar gibi diğer lezyonlardan ayırt edilmesine yardımcı olur. 

 

Resim 5 Şekil 5: Torpedo makülopatisi renkli fundus fotoğrafı ve FFA geç faz 

görüntüsü 44

Torpido makülopatisinin nedeni bilinmemekle birlikte, 
optik koherens tomografisi lezyonla ilişkili yapısal ve olası 
patofizyolojik değişiklikler hakkında bilgi sağlamıştır.40,41 Op-
tik koherens tomografide genellikle fotoreseptör retraksiyonu 
ile birlikte bir subretinal boş alan yarığı vardır. Bu özelliğin 
kökenine ilişkin spekülasyonlar, fetal şişkinlik sırasında okü-
ler gelişimde odaksal bir kusur olabileceğini belirtmektedir.3 
Spektral domain optik koherens tomografi, retinal pigment 
epitelinin kaybını veya bozulmasını ve dış nörosensoriyel 
retinanın bozulmasını ortaya çıkardı.41  Fundus otofloresans 
förüntüleme, artmış fundus otofloresansının bir kenarı ile çev-
rili lezyonun azalmış fundus otofloresansını ortaya çıkardı.41 
Daha yakın zamanda, optik koherens anjiyografi (OKTA) bul-
guları torpedo lezyonunun genel koroid vaskülatürünü nasıl 



79Yozgat Z. Retina Pigment Epitelinin Kist ve Tümörleri. Güncel Retina 2024; 8 (1): 72-80

CURRENT RETINA - GÜNCEL RETINA

etkilediğini göstermiştir.42 OKTA görüntüleme optik koherens 
tomografide subretinal yarığa karşılık gelen bir damar kaybını 
(hiporeflektif alan) ortaya koymuştur. Multicolor görüntüle-
mede lezyon, mavi, yeşil ve kızıl ötesi ışıkta artan reflektans 
bölgesi olarak gözlenir ve fokal koroid ekskavasyon olan göz-
lerde belirgin şekilde artan kızıl ötesi reflektans saptanır.43

Genel olarak, torpido makülopatisi lezyonlarının gör-
me kaybı riski olmadan stabil kaldığı bulunmuştur. Komp-
likasyon olasılığı olduğundan rutin takip gereklidir. Koroid 
neovasküler membran oluşumu riski, sadece makulanın de-
jeneratif koşulları gibi eşzamanlı makulopatiler varlığında 
saptandığından, muhtemelen mevcut değildir.42

Sonuç

Sonradan RPE tümörü tanısı alan hastalar sıklıkla kliniklere 
üveal melanom ön tanısıyla refere edilirler. Klinik olarak ayrıcı 
tanıda en önemli hastalık üveal melanomdur. Klinik, görüntüle-
me ve sitopatolojik özellikleri ile melanomdan ayırt edilebilir-
ler. RPE tümörleri, düşük metastatik potansiyel ile lokal olarak 
invazivdir ve melanomdan daha iyi bir prognoz taşırlar. Görün-
tüleme yöntemleri olarak optik koherens tomografi, optik kohe-
rens tomografi anjiyografi, multicolor görüntüleme gibi görece 
yeni tetkikler RPE tümörlerinin tanısında gittikçe yaygınlaşan 
kullanıma sahiptir. Tiplerine göre değişmekle birlikte genellik-
le küçük, asemptomatik RPE tümörlerinde gözlem yeterliyken, 
vitreoretinal cerrahiden plak radyoterapiye geniş bir aralıkta te-
davi seçenekleri bulunmaktadır.
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