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Abstract

Retinanin damarsal tiimoérleri; retinanin kapiller he-
manjiomu (retinal hemanjioblastom), retinanin kaver-
ndz hemanjiomu, retinanin rasemoz hemanjiomu ve
retinanin vazoproliferatif timdriinii igerir. Her ne kadar
benign ve nadir tiimdrler olsalar da retinanin vaskiiler
tiimorleri, gerek okiler komplikasyonlar araciligiy-
la gorme kaybina neden olmasi, gerek morbidite ve
mortalite yaratabilecek sistemik hastaliklara eglik etme
olasiliklar1 nedeniyle énemlidir. Bu hastaliklarmn tani-
larinin konulmasi, gerekli taramalarin ve tedavilerin
uygulanmasi agisindan oftalmologlara dnemli gorevler
diismektedir. Bu makalede retinanin ve optik sinir basi-
nin vaskiiler tiimorleri incelenecektir.

Anahtar kelimeler: Kapiller hemanjiom, kavernoz
hemanjiom, vazoproliferatif tiimor, arteriovendz mal-

Vascular tumors of the retina include retinal capillary
hemangioma (retinal hemangioblastoma), retinal
cavernous hemangioma, retinal racemose hemangioma
and vasoproliferative tumor of the retina. Although
they are benign and rare tumors, vascular tumors of the
retina are important due to the potential for vision loss
through ocular complications, as well as the possibility
of morbidity and mortality from accompanying systemic
diseases. Ophthalmologists have an important role in
diagnosing and implementing necessary screening and
treatments. In this article the vascular tumors of the
retina and optic nerve head will be described.

Key words: Capillary hemangioma, cavernous
hemangioma, vasoproliferative tumor, arteriovenous
malformation

formasyon

p

Retina tiimorleri klinikte nadir goriilen lezyonlardir. Ken-
di icinde esas olarak primer ve sekonder (metastatik) retina
tiimorleri olarak siniflandirilirlar. Primer retina timorleri; da-
marsal, primitif, glial ve hematolojik tiimorler olmak iizere
dorde ayrilabilir. Retinanin damarsal tiimérleri; retinanin ka-
piller hemanjiomu (retinal hemanjioblastom), retinanin kaver-
ndz hemanjiomu, retinanin rasemoz hemanjiomu ve fundusun
vazoproliferatif timdriinii icerir. Bu tiimdrler benign olarak

kabul edilseler de subretinal sivi olusumu, eksuda birikimi

ve belirgin eksudatif retina dekolmanina neden olabildikleri
icin ciddi morbiditeye sebep olabilmektedirler. Bu timdrler
ile birlikte hayat1 tehdit edebilen sistemik bagka hastaliklar da
goriilebilir. Bu nedenle bu tiimorlerin tan1 ve takibi 6nemlidir

ve multidisipliner bir yaklasim gerektirir.

Retinanin  vaskiiler tiimoérlerinin - degerlendirilmesinde
fundus fotograflama, fundus floresein anjiyografi (FFA), optik
koherens tomografi (OKT), fundus otofloresans (FOF), ultra-
sonografi (USG), manyetik rezonans goriintileme (MRG) ve
bilgisayarli tomografi (BT) kullanilabilmektedir.

Bu béliimde retina ve optik diskin vaskiiler timdrlerinden
bahsedilecektir.

Tuncer S, Ustiindas Uzun E. Retina ve Optik Diskin Vaskiiler Tiimérleri. Giincel Retina 2024; 8 (1): 27-31.
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Retina ve Optik Diskin Vaskiiler Tiimorleri

1. Kapiller Hemanjiom

Retinanin kapiller hemanjiomu genellikle 10-30 yaslar
arasinda oftalmoskopik muayenede besleyici damarlart olan,
yuvarlak, kirmizi-turuncu renkte lezyon olarak goriiliir (Sekil
1A). Lezyona intraretinal ve subretinal eksudasyon eslik ede-
bilir. Hemanjiomlar igsi hiicreler, endotel hiicreleri, stromal
hiicreler ve perisitlerin proliferasyonu ile olugur.' Cogunlukla
tek taraflidir. Siklikla iist temporal veya midperiferik retinay1

tutar. Beyaz irkta daha sik goriiliir.””

Sekil 1: Sol goz renkli fundus fotografinda iist periferde yerlesim gos-
teren retinanin kapiller hemanjiomu (A). Ayni olguya ait FFA goriin-
tiilerinde erken fazlarda tiimére ait besleyici arter ve drene edici ven
secilmektedir. Ileri fazlarda lezyonun belirgin hiperfloresans gosterdigi
ve lezyondan sizinti oldugu goriilmektedir (B). Olgunun lezyondan ge-
¢en OKT gériintiisiinde timoriin retina iginde yerlesim gosterdigi (C),
foveadan gecen OKT kesitinde kistoid makiila 6demi ve fovea dekolma-
mimin eslik ettigi izlenmektedir (D).

Retinanin kapiller hemanjiomlar1 siklikla von Hippel-Lindau
(VHL) hastaligina eslik eder.” VHL hastalig1 3p25-26 mutasyonu
nedeniyle otozomal dominant gegisli bir hastaliktir. Basta sant-
ral sinir sistemi olmak iizere bircok organda benign (serebellar
hemanjioblastom) ve malign tiimdrlere sebep olur.” Hastalarda
bunlarm disinda renal hiicreli karsinom, feokromositom ve pank-
reatik kist goriilebilir. Hastalarda mortalite genellikle renal hiicre-
li karsinom geligimine baglhdir. Retinal hemanjioblastomlar has-
talarda genellikle en sik goriilen timorlerdir. VHL hastalarmim

ligte birinde retinada birden fazla ya da bilateral lezyonlar izlenir."

Kiigiik lezyonlar genellikle asemptomatiktir ve fundus mu-
ayenesi esnasinda rastlantisal olarak saptanirlar. Gérme kaybi
genellikle biiyiik lezyonlarda makiilay: tutan eksudasyon ya
da retina dekolmani nedeniyle olusur. FFA’da erken donemde
hiperfloresans ve ge¢ donemde sizdirma gosterirler. Ayrica bu

teknik ile besleyici arterler ile drene eden ven ayrimi yapilabilir

(Sekil 1B).” Genis agili FFA kiigiik tiimorlerin tespitinde indi-
rekt oftalmoskopi ve fundus fotograflamadan daha duyarhdir."
Genis agil sistemler ile fundus fotograflama 6zellikle VHL
vakalarinda, bilateral ve ¢oklu lezyonlar goriilebilecegi ve za-
man iginde yeni lezyon gelisebilecegi i¢in dnemlidir. OKT’nin
lezyonun retina iginde yerlesim gosterdigi (Sekil 1B) ve ma-
kiila bolgesinde foveayi etkileyen subretinal sivi ve retina igi

kistlerin goriintiilenmesinde énemli bir yeri vardir (Sekil 1C).

Sekil 2: Yaygin subretinal eksudalarin eslik ettigi sol optik sinir bast
kapiller hemanjiomuna ait renkli fundus fotografi (A). Ayni olguya ait

erken fazda hiperfloresans gosteren lezyonun FFA goriintiisii (B).

Sekil 3: Papillomakiiler demette minimal eksiidasyona neden olan

optik sinir bast kapiller hemanjiomuna ait renkli fundus fotografi go-
riilmektedir (A). Lezyondan gecen OKT kesitinde i¢ retinadan koken
alan kubbe seklindeki kabariklik ve daha alttaki yapilarda golgelen-
me mevcuttur (B). Foveadan ge¢en OKT kesitinde foveanin rekole
oldugu, lezyona bagl dis retina katmanlarinda kistoid bosluklarin
olustugu izlenmektedir (C).

On segment genellikle sekonder olarak etkilenir. Tleri dé-
nem hastaliklarda neovaskiiler glokom, katarakt gelisebilir ve
agrili gérmeyen goze sebep olabilir.

Optik sinir bas1 kapiller hemanjiomlar1 sporadik ya da VHL
iliskili olabilir."” Oftalmoskopik olarak optik sinir bas1 tizerinde
veya komsulugunda yassi (sesil), kirmizi-turuncu renkte lezyon
olarak goriiliir (Sekil 2A). Siklikla optik sinir baginin temporal
tarafin1 tutar.'"""> Retina lezyonlarindan farkli olarak besleyici
arter ve drene eden ven ayrimi bu lezyonlarda yapilamaz.' Op-
tik disk neovaskiilarizasyonu ya da papilodemi ile karistirilabi-
lir. FFA’da erken donemden itibaren baglayip gec fazlara dogru
giderek artan belirgin hiperfloresans goriiliir (Sekil 2B).

Tuncer S, Ustiindas Uzun E. Retina ve Optik Diskin Vaskiiler Tiimorleri. Giincel Retina 2024; 8 (1): 27-31.
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OKT’de i¢ retinadan koken alan kubbe seklinde lezyon
olarak goriiliir ve i¢indeki yaygin homojen kapiller agdan do-
lay1 altindaki yapilarda gdlgelenmeye sebep olur (Sekil 3A
ve 3B). Tiimdre komsu retina pigment epiteli (RPE) alanlari
ve koryokapillaris dogal olarak izlenir (Sekil 3B). Bu tiimor
grubunda OKT daha ¢ok subretinal siv1 ve eksudasyon, kisto-
id makula 6demi ve epiretinal membran gibi gérmeyi tehdit
edebilecek ek retina patolojilerinin erken dénemde tespit ve
takibinde, kismi olarak da tiimériin tedaviye cevabinin deger-
lendirilmesinde kullanilir (Sekil 3C)."*

Retinanin kapiller hemanjiomlarinin tedavisi; lezyonlarin
biiytikliikleri, fundustaki lokalizasyonlar1 ve retinada sebep ol-
duklar1 durumlara gore degismektedir. Asemptomatik, periferde-
ki ufak lezyonlar takip edilebilir. Ancak genellikle bu lezyonlar
progresyon gosterdiginden tedavi uygulamak tercih edilmekte-
dir."" Tedavide lazer fotokoagulasyon, kriyoterapi, fotodinamik
tedavi, intravitreal anti-VEGF enjeksiyonu, radyoaktif plak te-

davisi ya da vitreoretinal cerrahi ile timor eksizyonu yapilabilir.

Taban ¢apt 4 mm’yi agmayan ve 1.5 mm kalinlhiktan kii-
ciik olan lezyonlar lazer fotokoagiilasyon ile tedavi edilebilir.
Tiimoriin besleyici damarina (arterine) ya da direkt olarak tii-
moriin kendisine uygulanabilir. Kalinligi 5 mm’ye kadar olan
lezyonlarda kriyoterapi de etkilidir. Daha biiyiik lezyonlarda
ise radyoterapi on plandadir.'’ Timoriin anteriora yakin yerle-
simli olmasi radyoaktif plak ve kriyoterapi tedavisini miim-
kiin kilar. Ancak fotodinamik tedavi arka kutupta yerlesimli
olan lezyonlarda tercih edilmektedir. Vitreoretinal cerrahi, di-
ger tedavi yontemlerine yanitsiz olan biiyiik timérlerde ya da
diger tedaviler sonucu gelisen komplikasyonlarin tedavisinde

uygulanir (Sekil 4).

Sekil 4: VHL tamli bir olguda izlenen retinanin kapiller hemanjio-

munun renkli fundus fotografi (A). Ayni olgunun tiimor eksizyon cer-
rahisinden sonra ¢ekilmis renkli fundus fotografi (B). Tiimériin preo-
peratif OKT tetkikinde makula 6demine ve fovea dekolmanina neden
oldugu (C), vitrektomi ile tiimér eksizyonundan sonra bu bulgularin
tamamen geriledigi ve foveanin rekole hale geldigi goriilmektedir
(D). (Prof. Dr. Remzi Avci’min arsivinden).

2. Kavernoz Hemanjiom

Retinanin kavernéz hemanjiomu sporadik ya da otozomal
dominant gegisli olabilir. Bu lezyon kutandz, serebral, spinal
anjiyom ve anevrizmalara eslik edebilir. Bu nedenle tespit
edildiginde norolojik muayene ve birinci derece akrabalarin

muayenesi yaptlmalidir.

Oftalmoskopik muayenede, optik disk yiizeyinde veya reti-
na periferinde bir veya birden fazla ven trasesi boyunca yerle-
sen, liziim salkimina benzeyen vendz anevrizmalardan olusan,
kirmizi-mavi tiimor seklinde goriiliir (Sekil SA). Dikkatli bir
muayene ile farkedilebilecek kiigiik bir lezyon ya da birden gok
kadran1 kaplayan yaygin bir lezyon seklinde goriilebilir. Biiylik
tiimorlerin ylizeyinde tekrarlayan hemorajilere baglh olarak yii-
zeyel gliozis izlenebilir. Periferik lezyonlar genellikle asempto-

matik iken makulay1 tutan lezyonlar semptom verir.”

Sekil 5: Renkli fundus fotografinda ven trasesi boyunca yerlesmis

kirmizi kiigiik kesecikler (retinanin kavernoz hemanjiomu) ve damar
duvarlarinda reaktif gliozis (A). Aynt olguya ait FFA goriintiisii (B).

FFA’da tipik olarak vendz dolum fazinda hipofloresans ve
ge¢ donemde her bir anevrizmada s1v1 seviyesi veren hiperf-
loresans gosteren anevrizmalar seklinde izlenir (Sekil SB).
Bu goriiniim diger retinanin vaskiiler lezyonlarindan ayrimi-
n1 saglar.'*'" Belirgin besleyici veya drene eden damar yapi-
lart yoktur. Ayrica bu tiimdrlerde subretinal sivi izlenmez.'’
OKT’de sakkiiler anevrizmalari isaret eden; i¢ retinada lobii-
le, optik olarak saydam bosgluklara sahip hiperreflektif kitle
seklinde goriilir. Altta yatan RPE saglamdir.'*!®

Retinanin kaverndz hemanjiomlar: genellikle asemptoma-
tik oldugundan ve progresyon gostermediginden tedavi gerek-
tirmez. Tekrarlayan ve persiste eden vitreus i¢i kanamalarda

vitrektomi tercih edilebilir."”

3. Vazoproliferatif Tiimor

Retinanin vazoproliferatif tiimorleri (VPT) primer ve se-
konder olmak iizere ikiye ayrilirlar. Primer tiimorler indirekt
oftalmoskopi ile tipik olarak inferior ve inferotemporal perife-
rik retinada, ekvator ile ora serrata arasinda goriilen, hafif dilate
olmus besleyici arter ve drene eden veni bulunan sari-pembe
renkte, yuvarlak bir lezyondur (Sekil 6A). Sekonder vazopro-

liferatif tiimorler multifokal ve bilateral olma egiliminde olup,

Tuncer S, Ustiindas Uzun E. Retina ve Optik Diskin Vaskiiler Tiimorleri. Giincel Retina 2024; 8 (1): 27-31. @
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baska okiiler patolojilere reaktif vaskiiler bir cevap olarak mey-
dana geldikleri kabul edilir. Genellikle tigiincii ve dordiincii de-
kadlarda, kadin ve erkeklerde esit olarak goriiliir ve soliterdir.
Ancak sekonder gelisen tiimorlerin 50 yasindan sonra kadinlar-

20,21

da daha sik goriildiigii gosterilmistir.”

Periferik yerlesimlerinden dolay1 genis agili sistemlerle
fotograflanmalar1 zor olsa dahi eslik eden retina patolojileri-
nin goriintiilenmesinde fundus fotograflama dnemlidir. Ayrica
bu tiimorlerde fundus fotograflama, bazi durumlarda baglan-

gicta tedavisiz izlem miimkiin olabilecegi i¢in takip edilirken

tedavi kararinda ayrica 6nem tasir.

Sekil 6: Sag goz alt temporalde yerlesim gosteren vazoproliferatif tii-
more ait renkli fundus fotografi goriilmektedir (A). Lezyonun FFA nin
erken fazinda lezyon i¢i damar aginin belirginlestigi (B), ge¢ fazinda
ise belirgin hiperfloresans gosterdigi (C) goriilmektedir. Lezyonun
radyoaktif plak tedavisi sonrasi tamamen regrese skar halini aldig
izlenmektedir (D).

FFA tan1 asamasinda Onemlidir ve periferik eksudatif
hemorajik koryoretinopati gibi diger lezyonlardan ayrimini
saglar.”” Erken fazlarda hizli dolum gosteren, giderek artan hi-
perfloresans ve geg fazlarda yaygin sizdirma 6zelligi gosterir
(Sekil 6B ve 6C).”” Retinanin kapiller hemanjiomundan farkl
olarak besleyici arter ve drene eden ven hafif dilatedir.

Lezyonun goriintiilenmesi periferik yerlesiminden dolay1
OKT ile zor olsa da, goriintiilendiginde i¢ retinal tabakada
diizensizlik ve arka gélgelenme izlenir.”” Benign bir timor
olmasina ragmen makiilada eksudasyon, kistoid makiila 6de-
mi, epiretinal membran ve vitreus hemorajisine sebep olarak
gormeyi tehdit edebilir. Bu vakalarda uzun dénemde gérme
azalmasi tiimoriin kendisine bagli olmayip makiilada sebep

oldugu patolojilere bagli olarak goriiliir.”

USG’de ortadan yiiksege kadar degisken ancak ayni bo-

yutlardaki bir koroid melanomuna gore yiiksek olarak deger-

lendirilebilecek i¢ reflektivite veren, yiizeyi diizensiz, solid,

nodiiler lezyon seklinde goriiliir. Koroid ekskavasyonu (ca-

naklagmasti) izlenmez.”*

Vazoproliferatif tiimdrleri genellikle komplikasyon olusma-
dig1 ya da progrese olmadigi donemlerde takip etmek yeterlidir.
Tedavi uygulanacagi donemde 3 mm’den kiiciik tiimorler igin
kriyoterapi ya da lazer fotokoagiilasyon tercih edilirken daha
biiytik tiimorlerde brakiterapi uygulanabilir (Sekil 6D).”

4. Rasemoz Hemanjiom (Retinanin Arteriovenoz

Malformasyonu, Wyburn-Mason Sendromu)

Retinanin rasemoz hemanjiomu gercek bir neoplazm olma-
makla birlikte, tek bagina ya da Wyburn-Mason sendromunun bir
pargasi olarak goriilebilen selim karakterli retinanin arteriyovendz
malformasyonudur (AVM). Oftalmoskopik olarak optik diskten
retina periferine uzanan dilate, kivrimli damarlar seklinde goriiliir
(Sekil 7A). Genellikle siiperotemporal arkad ya da papilomakiiler

demette bulunur.”’ Eksudasyona neden olmaz.

Sekil 7: Wyburn-Mason sendromu tamisi konan hastada retinanin

rasemoz hemanjiomuna ait renkli fundus fotografi (A) Aynt olgunun
FFA goriintiisii (B). FFA'da damar kwvrimlarinda artis olmakla bir-

likte damarlardan floresein sizintisi olusmamaktadir.

Etrafindaki retinal arterlerin basimcini diisiiriip venlerdeki
basinc arttirdigindan retinal iskemiye, neovaskiiler glokoma

28.29

sebep olabilir.

Hastalik siddetine gore 3 gruba ayrilir. Grup 1 AVM’yi
olusturan ana damarlar arasinda kapillerler bulunur. Grup 2’de
bu kapillerler bulunmaz. Grup 3 ise en siddetli gruptur. Damar-
larin ileri derecede dilate ve tortiyoz olmasi nedeniyle arter ve
venler birbirinden ayirt edilemez. Bu gruptaki hastalar retina
optik disk ve sinir lifi tabakasina direkt basi nedeniyle iskemi
gelisir. Bu nedenle en ¢ok gérme kayb1 bu grupta gerceklesir.

Wyburn-Mason sendromunda beyin, mandibula, maksil-
la ve orbita gibi bolgelerde eslik edebilecek benzer lezyonlar
bulunabilir. Bu sendroma sahip olanlarda gérme kayb1 riski
daha ytiksektir.*’

FFA arteriyovendz baglantilarin ve bu baglantilar arasin-
daki kapiller aglarin goriintiilenmesini saglar. Sizint1 olma-
mast tipiktir (Sekil 7B)."”

Bu lezyon tedavi gerektirmez. Hastalarin takip edilmesi

yeterlidir.
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