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Koroidal vaskiiler tiimorler; smirli ve diffiiz koroidal
hemanjiyomlar ve ¢ok nadiren de koroidal hemanjio-
perisitom ve fakomatozis pigmentovaskiilaris olarak
ortaya ¢ikabilir. Koroidal hemanjiyomlar, sinirh ve dif-
fiiz olmak tizere iki sekilde ortaya ¢ikabilen iyi huylu
vaskiiler hamartomatoz timérlerdir. Sinirl koroidal he-
manjiyom sistemik birlikteligi olmayan izole bir lezyon
olmasmna karsin, diffiiz form genellikle Sturge-Weber
sendromu ile birlikte ortaya ¢ikar. Sinirh koroidal he-
manjiyomlar genellikle fundusta ekvatorun gerisinde
bulunan iyi simirli, yuvarlak veya oval, eleve kubbe
seklinde turuncu veya kirmizi renkli kitleler olarak izle-
nirken diffiiz koroidal hemanjiyomlarda fundus, diffiiz
koyu kirmizi (ketcap rengi) renge sahiptir. Multimodal
goriintiileme tantya yardimci olsa da ayirici tanida in-
dosiyanin yesili anjiyografi ve ultrasonograti en dnemli
tetkiklerdir. Eksiidatif retina dekolmani veya subretinal
stvi ile birlikte olan sinirli veya diffiiz koroidal hemanji-
yomlar i¢in ¢esitli tedavi segenekleri mevcuttur. Semp-
tomatik hastalar oral propranolol, fotodinamik tedavi,
transpupiller termoterapi, plak radyoterapi, eksternal
radyoterapi veya intravitreal anti vaskiiler endotelyal
biiyiime faktorleri ile tedavi edilebilir. Bu derlemede
koroidal vaskiiler timdrlerin patogenez, klinik 6zellik-
ler ile tedavi yontemleri anlatilacaktir.

Anahtar kelimeler: Koroidal hemanjiyom, indosiya-
nin yesili anjiyografi, fotodinamik tedavi, Sturge-Weber
Sendromu
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Abstract

Choroidal vascular tumors; it may present as
circumscribed and diffuse choroidal hemangiomas and
rarely choroidal hemangiopericytoma and phacomatosis
pigmentovascularis. Choroidal hemangiomas are benign
vascular hamartomatous tumors that occur in two
forms: circumscribed and diffuse. The circumscribed
form is typically an isolated finding without systemic
associations, while the diffuse form generally occurs in
association with Sturge—Weber syndrome. Circumscribed
choroidal hemangiomas are generally seen as well-
circumscribed, round or oval, elevating dome-shaped
orange or red masses located posterior to the equator in
the fundus, whereas diffuse choroidal hemangiomas have
a diffuse red-orange color appearance (tomato ketchup).
Although the diagnosis of choroidal hemangioma is
better investigated by means of multimodal imaging,
indocyanine green angiography and ultrasonography are
the most important tests in the differential diagnosis. For
circumscribed choroidal hemangiomas with exudative
retinal detachment or cystoid macular edema, a variety
of treatment modalities are available. Symptomatic
patients can be treated with oral propranolol,
photodynamic therapy, transpupillary thermotherapy,
plaque radiotherapy, external radiotherapy or intravitreal
anti-vascular endothelial growth factors.In this review,
the pathogenesis, clinical features and treatment methods
in choroidal vascular tumors will be discussed.

Key words: choroidal hemangioma, indocyanine green

angiography, photodynamic therapy, Sturge-Weber
Syndrome
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Koroidal vaskiiler tiimérler; ¢ogunlukla koroidal hemanji-
yom ¢ok nadiren de koroidal hemanjioperisitom ve fakomatozis
pigmentovaskiilaris olarak ortaya ¢ikabilir. Koroidal hemanji-
yomlar smirl ve difiiz olmak iizere iki grupta incelenebilir." Si-
nirli koroidal hemanjiyomlar genellikle fundusta ekvatorun geri-
sinde bulunan iyi sinirli, yuvarlak veya oval kitleler olarak izlenir.
Bunlar iyi smirl, kalinli1 6 mm’yi gegmeyen, turuncu veya kir-
miz1 renkli kitlelerdir. izole bir lezyon olarak karsimiza ¢ikar.
Difliz koroidal hemanjiyomlar ise genellikle Sturge-Weber Send-
romu’na (SWS) eslik eder.' Bu olgularda kutanéz hemanjiyom
(nevus flammeus), koroidal hemanjiyom ve leptomeningeal he-
manjiyom goriiliir. Difliz koroidal hemanjiyom genellikle kuta-
ndz hemanjiyomun oldugu tarafta goriiliir. Bu koroid timdrii tim
fundusta yaygin, kirmizimsi turuncu kalinlagmaya neden olur.
Timor subretinal sivi olusturarak gorme kaybina yol agabilir.’
Eksiidatif retina dekolmani veya subretinal sivi ile birlikte olan
siirh veya diffiiz koroidal hemanjiyomlar igin ¢esitli tedavi se-
¢enekleri mevcuttur.* Bu derlemede koroidal vaskiiler tiimérlerin

patogenez, klinik &zellikler ile tedavi yontemleri anlatilacaktir.

Stnirlt Koroid Hemanjiyomu

|

Histolojik olarak dogrulanmus ilk koroidal hemanjiyom vaka-
s1 1868’de Leber tarafindan yayimlanmugtir.” Cogunlukla asemp-
tomatik olmasi nedeniyle hastaligin insidansim tahmin etmek
zordur. Ancak entiklee edilen 4500 goziin histolojik-incelenmesi
sonucu yalmzca bes vakada tespit edilmesi hastaligin nispeten
nadir oldugunu gostermektedir.” Sistemik bir hastalikla iligkili de-
gildir, izole bir lezyondur. Yaymlanmis en genis iki vaka serisin-
de ortalama tami yasi 38,7 ile 47 arasinda degismektedir.”* Sinirlt
koroidal hemanjiyomun klinik ve topografik dzelliklerini arasti-
ran yakin tarihli 113 vaka serili bir arastirmada erkek/kadmn orant
1,75, ortalama tan1 yas1 ise 58 (11-93 yas) olarak bildirilmistir.”

Histopatoloji

Koroidal hemanjiyomlar, iyi huylu vaskiiler hamartoma-
t6z lezyonlardir. Histopatolojik olarak 3’e ayrilir:

Kapiller tip: Nadir goriiliir. Gevsek bag dokusu ile ayril-
mis kiigiik kan damarlarindan olusur.

Kavernoz tip: Daha yaygmdir. Ince intervaskiiler septalar

ile ayrilmis daha genis vaskiiler kanallardan olusur

Mixt tip: En sik goriilen tiptir. Hem kapiller hem kaver-
ndz komponent igerir.”

Sinirlt koroidal hemanjiyom, koroidal melanositleri timo-
riin periferine dogru, skleraya ve koryokapillarise dogru iter.
Lezyonun iizerindeki retina pigment epitelinde (RPE) pigmen-

tasyon degisiklikleri yaygindir. Bu tiimorlerin bazilarinda ko-
roidin i¢ yiizeyinde grimsi beyaz bir goriiniim olusturan ince
yasst fibroz plaklar goriilebilir.” Sinirli koroidal hemanjiyomla-
rin lizerindeki retinada 6dem, kistik dejenerasyon, fotoreseptor/
elipsoid tabaka kaybi, dis limitan membran kaybu, gliosis, lipo-
fuksin birikimi gibi degisiklikler izlenebilir.”'” Histolojik ¢alis-
malar hemanjiyomlarin yiizeyindeki turuncu veya turuncu-sari
spotlarin; hem RPE’de hem de dis pleksiform tabakada bulunan
lipofuksin igeren makrofajlardan olustugunu géstermektedir.”

Sekonder glokom gelismis olgular disinda, diger yerler-
deki ciddi retinal degisikliklere ragmen retina ganglion hiicre-
leri ve sinir lifi tabakasi korunmustur. Olgularda serdz retina
dekolmanina rastlanabilir. '’

y.

Klinik Bulgular-Tan:

Sinirlt koroidal hemanjiyomlar genellikle fundusta ekvato-
run gerisinde bulunan koroid ile i¢ ice gecen sinirlart belirsiz,
yuvarlak veya oval, eleve kubbe seklinde turuncu veya kirmizi
renkli kitlelerdir (Sekil 1a). Renkli fundus fotograflarinda koro-
idal kalinlagsmay1 ayirt etmek zor olabilir; bu kalinlagma klinik
muayene ile daha iyi ayirt edilebilir. Timoriin yilizeyinde veya
tiimdriin kenarinda bir hiperpigmentasyon halkasi seklinde pig-
ment degisiklikleri de goriilebilir.” Lezyon tizerinde lipofuksin
pigment birikimi olabilir. Bu birikim en kolay floresein anji-
yografi (FA) veya fundus otofloresans (FOF) ile goriiliir."

Genellikle tek tarafli tutulum izlenir, ancak bilateral koro-
idal hemanjiyomlar da bildirilmistir.”” Shields ve arkadaslar1
tarafindan yaymlanan 200 hastalik en genis seride, smnirli ko-
roidal hemanjiyomlarin %67’sinin makulada, %34 {inilin ise
makula ile ekvator arasinda oldugu ve higbir timdriin ekvato-
run 6niinde olmadig bildirilmistir. Ayrica bu ¢alismada orta-
lama tiimor ¢apt 6,7 mm ve ortalama tiimor kalinligi 3,1 mm
olarak ol¢iilmustiir.* Witschel ve Font tarafindan bildirilen 45
hastadan olusan bir vaka serisinde ise tiimdrlerin tiimiiniin ek-
vatorun arkasinda yer aldig1 belirtilmistir.”

Lezyon lizerinde subretinal sivi veya serdz retina dekol-
mani izlenmesi yaygin bir bulgudur. Bu bulgunun gézlenme
orani ¢esitli serilerde %47 ile %81 arasinda bildirilmistir. An-
cak bu serilerde hastalarin ¢ogunlukla semptomatik olmasi
nedeniyle bu oran oldugundan yiiksek saptanmis olabilir.”*
Kistoid makula 6demi hastalarin %17’°sinde goriilebilen yay-
gin bir bulgudur. Eslik eden diger komplikasyonlar, yiizeyde
fibroz metaplazi, kistoid retinal dejenerasyon, RPE dejeneras-
yonu ve subretinal fibrozistir. Ayrica lezyon ile iliskili nadir
de olsa eksiidasyon, epiretinal membran, retinal neovaskiila-
rizasyon ve koroidal neovaskiilarizasyon da bildirilmigtir.*'*"*
Sinirl koroidal hemanjiyoma sekonder total retina dekolmani
gelisen hastalarda iris ve agida neovaskiilarizasyon ve buna

bagli neovaskiiler glokom gelisebilir.*
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Sekil 1: Simirli koroidal hemanjiyomlu bir olgunun renkli fundus, FOF,
FA ve ISYA goriintiileri. Arka kutupta yuvarlak, eleve, turuncu kirmizi
renkli kitle izleniyor (a). Fundus otofloresans goriintiisiinde foveanin
alt kadranmina uyan alanda genis hipootofloresans dikkat ¢ekiyor (b).
Floresein anjiyografide erken fazda baslayan ve ilerleyen fazlarda
artis gosteren hiperfloresans mecvut (c-e-g). Indosiyanin yesili anji-
yografide erken fazda belirgin hipersiyanesans izlenirken, ge¢ fazda
siyanesans yogunlugunda azalma dikkat ¢ekiyor (d-f-h).

Sinirlt koroidal hemanjiyomlar genellikle biiyiimez, ancak
yillar iginde hafif progresif bilyiime gosteren bazi vakalar bildi-
rilmistir. Bes vakada, ortalama 52 aylik takipte ortalama bazal
capta 1,6 x 1,5 mm ve kalinlikta 0,9 mm olan hafif bir genis-
leme oldugu gosterilmistir. Anlamli progresyon izlenen baska
bir vakada, g6z koroidal melanom endisesi nedeniyle eniikle
edilmis ve patolojik inceleme, boyuttaki artigin bilyiik olasilikla
tiimor damarlarindaki konjesyon ve tiimor damarlarinin boyut

ve sayisindaki artisa bagli oldugunu géstermistir. >

Cogunlukla asemptomatik olduklarindan semptomatik ol-
dugunda veya rutin muayene sirasinda tani alirlar. Bu neden-
le ortalama tan1 yas1 45 olarak bildirilmistir. En sik bildirilen
semptom, hastalarin %81’e varan bir kisminda bulanik gérme-
dir, ancak hastalar ayrica gérme alani defektleri, metamorfopsi
veya ugusma sikayeti ile de bagvurabilirler. Gérme keskinligi
20/20’den el hareketi diizeyine kadar degisebilir. Baglangigtaki
diisiik gorme keskinliginin (20/200 veya daha koétii), tedavi son-
rast kotii gorsel prognoz ile iligkili oldugu gosterilmistir.*

Giincel Retina 2024; 8 (2): 134-143.

Floresein Anjiyografi

Fundus floresein anjiyografide pre-arteriyel fazda ince dante-
la benzeri damar agi izlenir ve hiperfloresans baglar, arteriyove-
ndz fazda artan hiperfloresans; geg fazlarda tiimérden meydana

gelen sizint1 nedeniyle artarak devam eder (Sekil 1 c-e-g).'""*

Koroidal hemanjiyomun anjiyografik paterni degisken
olabilir ve diger amelanotik koroidal tiimérlerle karisabilir, bu
nedenle FA, diger yardimci tetkiklerin yoklugunda tanisal ol-
mayabilir. Ayrica FA iligkili subretinal siv1 ve kistoid makula

6deminin goriintiilenmesi i¢in de yardimei olabilir."”

Indosiyanin Yesili Anjiyografi

Indosiyanin yesili anjiyografi (ISYA), koroidal vaskii-
ler yapiy1 daha iyi degerlendirilebildiginden sinirli koroidal
hemanjiyomun tanisinda 6zellikle yararlidir. Smirli koroidal
hemanjiyomlar, genellikle diger koroidal tiimdrlerden g¢ok
daha erken, yaklasik 30. saniye civarinda karakteristik, hizli
ve yogun hipersiyanesans gosterirler. Hipersiyanesans once
periferik, ardindan santral kismi dolduran diffiiz bir paternde
ortaya ¢ikar. Geg¢ fazda tiimoriin erken faza gore rolatif hi-
posiyanesans gostermesi ‘wash-out fenomeni’ olarak bilinen
goriiniime yol acar (Sekil 1 d-f-h). Ayrica geg fazlarda tiimo-
riin ¢evresinde ¢ogunlukla hipersiyanesan bir sinir izlenebilir.
Belirgin RPE degisiklikleri olan kronik lezyonlar, ISYA’da

9,20,21

hiposiyanesans gosterebilir.'

Ultrasonografi

Sinirli koroidal hemanjiyomlar ultrasonografide (USG)
karakteristik bir goriiniime sahiptir. Kitle A-scan USG’de yiik-
sek reflektivite gosterir. B-scan USG’de hemanjiyom akustik
olarak solid bir kitle olarak gdriiniir ve timérii gevreleyen ko-
roidal doku ile benzer yapida izlenir. Ultrasonografide tipik
olarak diiz kontiirlii kubbe sekilli kitle goriniimiindedir ancak
bazen mantar ya da plato seklinde de goriilebilir. Ultrasonog-
rafi koroidal hemanjiyomu koroidal melanomdan ayirt etmek
icin 6nemlidir. Koroidal melanom USG’de akustik olarak

bostur ve orta ila diisiik reflektivite gosterir.'

Manyetik Rezonans Goriintiileme

Koroidal hemanjiyom manyetik rezonans goriintiilemede
(MRG) T1 agirlikli sekanslarda hiperintens, T2 agirlikli se-
kanslarda izointens veya hiperintens olarak goriiliir. Koroidal

hemanjiyomlar gadolinyum kontrasti ile erken ve belirgin

Artunay O, Ozbek M, Pehlivanoglu S. Koroidin Vaskiiler Tiimérleri ve Malformasyonlart.
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kontrastlanma gosterir. Manyetik rezonans goriintiileme T1
agirlikli sekanslarda hiperintens, T2 agirlikli sekanslarda hi-
pointens olarak goriilen koroidal melanom ve metastazi koro-
idal hemanjiyomdan ayirt etmede yardimci olabilir. Klinikte
bu tiir tetkikler teshis i¢in nadiren kullanilir.*

y

Optik Koherens Tomografi

Koroid tiimorlerinde, optik koherens tomografi (OKT),
retina ve RPE’deki sekonder degisiklikleri degerlendirmek
i¢in en kullanigh goriintiileme yontemidir. Optik koherens to-
mografi ile makula 6demi, epiretinal membran, subretinal s1vi

ve lezyonun lizerinde meydana gelebilen kistik retinal dejene-

rasyon goruntiilenebilir (Sekil 2).”

Sekil 2: Sl koroidal hemanjiyomlu bir olgunun renkli fundus ve
OKT goriintiileri. Optik koherens tomografi goriintiisiinde koroidi yu-
kart dogru iten olduk¢a biiyiik bir lezyon, subretinal sivi ve intraretinal

swi izleniyor.

Optik koherens tomografi teknolojisinde dnemli bir yeni-
lik Spaide ve ark. tarafindan tanimlanan retinanin altinda ka-
lan derin dokular1 goriintiileme imkani saglayan ve koroidin
tam kat goriintiilenmesini miimkiin kilan artirilmig derinlikli
goriintiileme (Enhanced Depth Imaging) 6zellikli OKT (EDI-
OKT) dir. Giiniimiizde bu teknik sinirli koroidal hemanjiyom
dahil olmak tizere cesitli koroidal tiimoérlerin goriintiilemesin-
de kullanilmaktadir. Enhanced depth imaging 6zellikli OKT
ile koryokapillarise bas1 olmaksizin orta ve bilyiik koroidal
damarlarin genigledigi goriilebilir. Diiz yiizey kontiirline sa-
hiptir. Timdriin kendisi OKT’de hipo veya izoreflektif olarak
goriiliir (Sekil 3). Derin optik golgelenme karakteristik bul-

gusudur. Ayrica melanomlar ve diger solid kitlelerden farkli

olarak koryokapillaris ¢ogu zaman korunmustur.”**

Sekil 3: Smrli koroidal hemanjiyomlu bir olgunun renkli fundus ve
EDI-OKT gériintiileri. Enhanced depth imaging ozellikli OKT goriin-
tiilemede koroid kaynakli kitlenin neden oldugu kubbe seklinde elevas-
yon ve subretinal sivi izleniyor.

Fundus Otofloresans

Fundus otofloresans goriintiistiniin kaynag biiyiik ol¢iide
hasarli fotoreseptdr dis segmentlerinin fagositozu ile yag asi-
di, retinoid ve proteinlerin oksidatif yikim iiriinlerinin lizo-
zomlarda birikmesiyle olusan lipofusindir. Konfokal tarayici
laser oftalmoskop mavi argon laser (488 nm) ile retinal yiizeyi
uyartr, lipofusinden yayilan 151k 500 nm bariyer filtre ile top-
lanarak goriintli elde edilir. Fundus otofloresans, yasa baglh
makula dejenerasyonu, Best hastaligi ve ¢esitli koryoretinal

inflamatuar bozukluklarin tanisinda faydalidir.”

Koroidal hemanjiyomlu 34 goézde (27’si sinirli) yapilan
FOF ile ilgili bir ¢alisma, tedavi edilmemis sinirli koroi-
dal hemanjiyomlarda tiimérden kaynaklanan otofloresansin
%58’inin izootofloresan %42’sinin hipootofloresan oldugu-
nu ve tedavi edilen smirli koroidal hemanjiyomlarin hepsi-
nin hipootofloresan oldugunu gostermistir (Sekil 1b). Tedavi
edilmeyen 3 hastada lezyon iizerindeki RPE ve retinal degi-
sikliklerden kaynaklanan turuncu pigment ve subretinal sivi
nedeniyle hiperotofloresans ve 4 hastada ise RPE hiperplazisi,
atrofisi ve fibroz metaplazi nedeniyle hipootofloresans goz-

lenmistir."!

Smnurh koroidal hemanjiyomun ayiric1 tamsinda koroidal ne-
vus, amelanotik koroidal melanom, koroidal metastaz, RPE de-
kolmani ve koroidal osteoma diisiiniilmelidir. Klinik muayenede,
koroidal hemanjiyomlar, krem-sar1 renkli olma olasilig1 yiiksek
olan koroidal metastazlarm ve sari-ten renkli olma egiliminde olan
amelanotik melanomlarin aksine, karakteristik bir turuncu-kirmizi
renge sahiptir. Ayrica koroidal metastazlar multifokal ve bilateral
olma egilimindedir." Ancak, karsinoid timér, renal hiicre karsino-
mu ve tiroid karsinomundan kaynaklanan metastatik birikimler

hemanjiyoma benzer tarzda portakal renginde goriinebilir.

Koroidal hemanjiyomlarda A-scan USG’de, lezyonun
vaskiiler bileseni nedeniyle yiiksek internal reflektivite goz-
lenirken, koroidal melanomlarda diisiik ila orta internal ref-
lektivite gozlenir. B-scan USG’de ise amelanotik melanomlar
ve RPE dekolmani akustik olarak bos izlenirken koroidal he-
manjomlar solidite gosterir (Sekil 4). Bu dzellikler koroidal

melanomlar ile ayirici tanida onemlidir.”

Indosiyanin yesili anjiyografide daha yavas ve daha az yo-
gun dolum gosteren koroidal melanom ve metastazin aksine;
sinirli koroidal hemanjiyomlarda erken fazda baslayan yogun
hipersiyanesans ve ge¢ fazda siyanesans yogunlugunda azal-

ma ile “wash-out fenomeni” gériilmesi tipiktir.
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Sekil 4: (@) Koroidal hemanjiyomlu bir olgunun B-scan USG gériintiisii.
Ultrasonografide hemanjiyom akustik olarak solid diiz kontiirlii kubbe
sekilli kitle olarak goriiniiyor. (b) Koroidal melanomlu bir olguya ait
B-scan USG goriintiisii. Ultrasonografide akustik olarak bos bir lezyon

izleniyor ve koroidal ekskavasyon dikkati ¢ekiyor.

Fundus floresein anjiyografide koroidal metastazlar he-
manjiyomlarin aksine erken dénemde hipofloresans ge¢ do-

nemde diffiiz boyanma gosterirler.

Optik koherens tomografide ise diger solid tiimorler ve
melanomlarda koryokapillarise basi izlenirken hemanjiyom-
larda koryokapillaris ¢ogu zaman korunmustur. Koroidal me-

tastazlar ise OKT’de irregiiler tiimsekli bir yiizeye sahiptir.

Manyetik rezonans goriintiilemede, sinirli koroidal he-
manjiyomlar hem T1 hem de T2 agirlikli sekanslarda hipe-
rintens olarak izlenirken, koroidal melanomlar ve metastazlar
T1 agirlikli sekanslarda hiperintens, T2 agirlikli sekanslarda

hipointens olarak izlenir.”

Asemptomatik sinirli koroidal hemanjiyomlar tedavisiz ta-
kip edilebilir. Baz1 durumlarda hemanjiyom, yalnizca refraktif
diizeltme ile tedavi edilebilecek bir hipermetropik kaymaya
neden olarak semptomatik olabilir. Hipermetropik ambliyopi
ile sonuglanmis subfoveal tiimorlerde de tedavisiz gozlem uy-
gun olabilir. Eksiidatif retina dekolmani veya kistoid makiila
6demi olan semptomatik sinirli koroidal hemanjiyomlar i¢in

cesitli tedavi se¢enekleri mevcuttur.”

y.

Fotodinamik Tedavi

Fotodinamik tedavi (FDT) ilk olarak 2000 yilinda semp-

tomatik sinirli koroidal hemanjiyomun tedavisinde kullanil-

mistir. Giiniimiizde semptomatik eksiidatif retina dekolmani
veya intraretinal sivisi olan tiimorler igin primer tedavi sege-
negi olup literatiirde bir¢ok genis olgu serisinde basarili tedavi
sonuglari rapor edilmistir.’

Fotodinamik tedavinin etki mekanizmasi diisiik dansiteli
lipoprotein reseptoriine baglanan verteporfinin 151k aktivasyo-
nundan sonra reaktif oksijen iiriinlerinin olugsmasi ve bunun da
vaskiiler endotelyal hiicrelerde apoptozise neden olmasi esasi-

na dayanir. Bu tedavi yontemi ile retinada hasar olusturmadan

koroidal vaskiiler tromboz gerceklestirilir.”®

Giincel Retina 2024; 8 (2): 134-143.

Sinirl koroidal hemanjiyom; verteporfin tercihen patolojik
genis ¢capli damarlarda tutuldugu igin FDT ile tedaviye uygun
olabilir. Laser fotokoagiilasyon, radyoterapi ve transpupiller
termoterapinin aksine, FDT, koroidal timdr damarlarmin se-
lektif olarak hedeflenmesine izin vererek, retinada en az hasarla
timor gerilemesini saglayabilir. Bu nedenle FDT, subfoveal ko-

roidal hemanjiyomlarin tedavisi i¢in de uygundur.”’*’

Schmidt-Erfurth ve ark. ve Porrini ve ark. FDT ile teda-
vinin amacinin subretinal sivinin ¢ekilmesi ve timdriin ge-
rilemesi oldugunu one siirse de farkli caligmalarda tiimoriin
gerilemesinin nihai hedef olmadigi ve yeniden tedavinin sade-
ce kalict veya tekrarlayan eksiidasyon veya gérme kaybi icin

29-31

gerekli oldugu bildirilmistir.”’>

Subretinal siv1 sebat ederse birkag ay sonra tedavi tekrar-
lanabilir. Ancak tekrarlayan ve yogun FDT tedavileri koroidal
atrofi ve nérosensoriyel retinal dejenerasyon riskini artirabilir.
Tedaviden uzun siire sonra bile subretinal s1v1 niiks edebilir ve

bazi hastalarda birkag tedavi seans1 gerekebilir.*”

Laser Fotokoagiilasyon

Laser fotokoagiilasyon veya “termal laser”, FDT nin ge-
listirilmesinden 6nce siirlt koroidal hemanjiyomlarda primer
tedavi olarak kullanilmaktaydi. Shields’in argon laser fotoko-
agiilasyon ile tedavi edilen 86 hastadan olusan serisinde, has-
talarin %62’sinde subretinal s1vida tam gerileme ve hastalarin
%71’inde gorsel stabilite veya iyilesme gozlenmistir.* Ancak,
laser fotokoagiilasyon subfoveal lezyonlar1 tedavi etmek igin
kullanilamaz ve laser fotokoagiilasyon tiimér boyutunu kii-
¢liltmez, bu da siklikla tekrarlayan eksiidasyona neden olur.’
Laser fotokoagiilasyon tedavisinin basarili olmadig1 hastalar-
da radyoterapi veya FDT uygulanabilir.

Transpupiller Termoterapi

Laser fotokoagiilasyonun aksine, transpupiller termoterapi
(TTT), tedavi edilen tiimor dokusundaki sicaklig1 yiikseltmek
i¢in uzun siireli ve diigiik enerjili laser kullanir, bu da vaskii-
ler yapilarin 1s1 ile indiiklenen sklerozuna ve sonugta timd-
riin gerilemesine ve subretinal sivinin rezoliisyonuna neden
olur.”* Transpupiller termoterapi teknik olarak laser fotokoa-
giilasyondan farklidir, ¢iinkii hedef dokuda pihtilagsma yerine
optimum 1s1 penetrasyonu amaglanir ve koroidal tiimorlerin

tedavisinde daha basarili bir sekilde kullanilmistir.*

Transpupiller termoterapinin ekvatorun gerisinde sig sub-
retinal s1v1 igeren, tiimor taban1 <10 mm ve tiimor kalinligi <4

mm olan, sinirh koroidal hemanjiyomlar i¢in uygun oldugu

Artunay O, Ozbek M, Pehlivanoglu S. Koroidin Vaskiiler Tiimérleri ve Malformasyonlart.
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disiiniilmektedir. Tiimor bu boyutlardan daha biiylikse veya
fazla miktarda subretinal sivi mevcutsa, timdriin gorintiilen-
mesi zor olabilir ve laser 1sminin tam olarak odaklanmasini
engelleyebilir. Transpupiller termoterapi patolojik veya koro-
idal dokular i¢in selektif olmadigindan ve normal retina iize-
rine olumsuz etkileri olabileceginden subfoveal tiimorlerde
uygun bir segenek degildir. Makulay1 tutmayan lezyonlarda

kullanilabilir ancak periferik gérme alani kayb1 yapar.

Giindiiz ve ark. tarafindan yapilan bir ¢alismada TTT nin
tlimor gerilemesi ve gorme artigi lizerinde etkili oldugu goste-
rilmistir. Calismada TTT sonrast gozlenen komplikasyonlar ara-
sinda retinal ven dal tikanikl1g, kistoid makula 6demi, preretinal

fibrozis ve fokal iris atrofisi mevcut oldugu bildirilmistir.*

Radyoterapi

Koroidal hemanjiyomlarda ¢esitli radyoterapi teknikleri-
nin etkinligi gdsterilmistir. Bunlar; lensin korundugu ekster-
nal radyoterapi, proton 1sin radyoterapisi ve plak brakitera-
pisidir.*® Koroidal hemanjiyomlar son derece radyosensitiftir.
Bununla birlikte, radyasyon tedavisi, genis retina dekolmani
olan, laser fotokoagiilasyon veya FDT ile tedavi edilemeyen
veya tedaviye direngli olan hastalar i¢in onerilebilir. Radyote-
rapi bu hastalarda ¢ogunlukla basarilidir, ancak buna katarakt,
radyasyon retinopatisi ve optik ndropati gibi radyasyonun ne-

den oldugu yan etkiler eslik edebilir.”’

Bununla birlikte, sinirl koroidal hemanjiyomlarin tedavi-
sinde ¢ogunlukla daha diisiik doz gereksinimi oldugu dikkate
alindiginda, radyasyona bagli komplikasyon riski arka kutup
yerlesmli uveal melanom dahil olmak iizere diger koroidal tii-

morlerin tedavisinden daha azdir.

y.

Intravitreal Anti-VEGF

Literatiirde intravitreal bevasizumab ile tedavi edilen bir-
kag sinirlt koroidal hemanjiyom vakasi bildirilmistir.”* Bildiri-
len olgulara ¢ogunlukla FDT, TTT veya laser fotokoagiilasyon
gibi iyi bilinen tedavi yontemlerini takiben devam eden intra
veya subretinal siv1 igin intravitreal bevasizumab uygulanmis-
tir. Birkag vakada intravitreal bevasizumab, semptomatik sinirli
koroidal hemanjiyom i¢in primer tedavi olarak kullanilmigtir.”’
Kwon ve ark. intravitreal bevasizumab baslangigta siviy1 azalt-
mada etkili olabilse de tedavinin etki siiresinin smirli olabile-
cegini ifade etmislerdir.”’ Ayrica literatiirde smirli koroidal he-
manjiyomun FDT ile tedavisi sonrasi gelisen sekonder koroidal
neovaskiilarizasyonun intravitreal ranibizumab ile basarili bir
sekilde tedavi edildigi bir vaka da bildirilmistir."’

Artunay O, Ozbek M, Pehlivanoglu S. Koroidin Vaskiiler Tiimérleri ve Malformasyonlari.

Diffiiz Koroidal Hemanjiyom

Sturge-Weber sendromu ¢ogunlukla ¢ocuklukta ortaya ¢1-
kan konjenital goz, cilt ve beyin hamartomlart ile karakterize-
dir.”” Bu sendromun tanisal bulgulari tek tarafli fasiyal nevus
flammeus, ayni tarafta leptomeningeal anjiyomatozis ve dif-
fiiz koroidal hemanjiyomdur (Sekil 5). Bununla birlikte, SWS
tanisi, leptomeninksleri, yiizii veya gozii etkileyen ii¢ kapiller
malformasyondan herhangi ikisinin bulunmasi ile konulabilir.
Bu sendrom, noéro-okiilo-kutandz belirtileri nedeniyle zaman
zaman diger fakomatozlarla birlikte degerlendirilse de; diger-
lerinden farkli olarak SWS kalitsal bir hastalik degildir.'"*
Hastaligin siklig1 50.000°de 1 olarak bildirilmistir.**

Sekil 5: Nevus flammeusu olan Sturge-Weber sendromlu bir hastanin
fotografi.

Diffiiz koroidal hemanjiyom (DKH) patogenezinde GNAQ
genindeki aktive edici bir mutasyonun sorumlu oldugu diisii-
niilmektedir.*” Comi ve ark. ¢alismalarinda vaskiiler gelisim si-
rasinda fibroblastlardaki anormal fibronektin ekspresyonunun

SWS patogenezinde rol oynayabilecegini ileri stirmiislerdir.”

Sturge-Weber sendromlu hastalarda DKH insidans: yakla-
stk %50 olarak bildirilmistir ve iist goz kapagini tutan nevus
flammeus olan hastalarda daha siktir.'® Literatirde SWS’li
hastalarda sinirli koroidal hemanjiyom bildiren az sayida vaka

sunumlar1 da mevcuttur.'*’

Difiiz koroidal hemanjiyom genellikle kutandz hemanjiyo-
mun oldugu tarafta goriiliir. Tiimor genellikle tek taraflidir an-
cak bilateral fasiyal nevus flammeus ile iligkili olarak bilateral
koroidal hemanjiyom goriilen vakalar mevcuttur. Diffiiz koro-
idal hemanjiyom genellikle koroidde genis bir alana yayilmis
olan sinirlart belirsiz iyi huylu vaskiiler bir tiimordiir. Bu koroid
timori tiim fundusta yaygin, kirmizims: turuncu kalinlasmaya
neden olur. Diffiiz lezyon i¢inde smirli koroidal hemanjiyomu

taklit eden lokal kalinlagma alanlari bulunabilir.”**

Timor subretinal sivi olusturarak gérme kaybina yol aga-
bilir. Bu hemanjiyomlar konjenital olmalarina ragmen, retina

dekolmani adolesan dénem boyunca herhangi bir yasta, orta-

lama 8 yasinda goriiliir.’

Giincel Retina 2024; 8 (2): 134-143.
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Diffiiz koroidal hemanjiyom, kronik eksiidatif retina dekol-
manina sekonder neovaskiiler glokom gelisme riskini artirabi-
lir. Sturge-Weber Sendromunda goriilen glokomun patogenezi,
baslangi¢ zamanina gore farklilik gosterir. Erken baglangiclhi
glokomda primer konjenital glokomda oldugu gibi trabekiiler
ag anomalileri sorumlu iken, ge¢ baslangicli glokomda koro-
idal hemanjiyomun igerigindeki arteriyovendz santlarin neden

oldugu yiiksek episkleral vendz basing sorumludur.!

y.

Klinik Bulgular-Tan:

Fundus, en belirgin olarak arka kutupta izlenen diffiiz koyu
kirmiz1 (ketcap rengi) renge sahiptir. Bu hastalarda, diger
goze kiyasla hemanjiyomun bulundugu gozde parlak kirmizi
pupiller refleks izlenir. Bu fenomen arka kutuptaki oldukga
vaskiilarize tiimoriin 1g1k reflesine bagl olarak ortaya ¢ikar.*”
Subfoveal koroid kalinhigindaki degisiklikler, erken taniya
yardimci olabilen 1ginlarin retina lizerinde odaklanamamasina
ve sonugta hipermetropik ambliyopiye neden olabilir. Daha
sonrasinda ise foveal distorsiyon, fotoreseptdr hasart veya
sekonder retina dekolman1 gelisebilir.”* Ancak bu lezyonlar,
tiimoriin diffiiz yapisindan dolay1 fundus muayenesinde her
zaman fark edilemeyebilir, bu nedenle semptomatik oluncaya

kadar teshis gecikebilir.™*

Diffiiz koroidal hemanjiyom tanisinda, B-scan USG, FOF,
FA, ISYA, OKT ve OKT anjiyografisi dahil olmak {izere mul-
timodal goriintiileme faydalidir. B-scan USG’de koroidin dif-
fliz, solid ve oldukea ekojenik olarak kalinlastig1 goriilebilir.
Bu kalinlagma noduler ya da plakoid olabilir. A scan USG’de
lezyon yiizeyinden itibaren yiiksek reflektivite izlenir.”' Ult-
rason biyomikroskopi, siliyer efiizyon veya dilate siiperfisyal
ve intraskleral damarlar gibi 6n kamara ve siliyer cisim ile
iliskili degisiklikleri gosterebilir.”” Diffiiz koroidal hemanjiyo-
mun FA bulgular: sinirli koroidal hemanjiyom ile benzerdir.
Sinirl koroidal hemanjiyoma gore daha yaygin ve degisken
bir tutulumla birlikte diffiiz sizint1 izlenir, tanisal degildir.
Indosiyanin yesili anjiyografinin arteriyel fazinda, tiimér
damarlarinda hizli bir dolumla birlikte hipersiyanesans mev-
cuttur. Venoz fazda, bu hipersiyanesans artarak maksimuma
ulagir.”! Standart OKT ile yeterli ¢oziintirliikte gorintii elde
edilemezken EDI-OKT’de koroidde vaskiiler patern kaybu,
koroidal damarlarin genislemesi ile birlikte diffiiz kalinlasma
ve buna bagli RPE ve fotoreseptor tabakasindaki degisiklik-
ler, sekonder retinal kistoid dejenerasyon goériilebilir.”® Optik
koherens tomografi anjiyografi ile lezyon igindeki vaskiiler
ag gorlntiilenebilir. Timdr i¢indeki besleyici damarlar ince

yogun bir ag olarak izlenebilir. Ayrica timdr igerigindeki vas-

kiiler yapilardaki kan akimini saptayabilir.”’

Giincel Retina 2024; 8 (2): 134-143.

Diffiiz koroidal hemanjiyomun tedavisi timoriin boyutuna
ve retina dekolmani ile birlikte olup olmamasina gore degisir.
Tedavinin amaci, subretinal ve intraretinal sivinin azalmasi ve
retinada en az hasar ile hemanjiyomun gerilemesini saglamaktir.
Tedavi karar1 hastalarin gérme keskinligine, glokom cerrahisi ge-
rekliliine, subretinal siv1 varligia ve gérme beklentisine bagl
olarak verilmelidir. Timér kalin degilse ve subretinal s1vi yoksa
gdzlem onerilir. Indiiklenen hipermetropik kayma ve buna bagh
ambliyopi diizeltilmelidir. Sekonder retina dekolmani ile birlikte
olan daha kalm tiimoérler, oral propranolol, FDT, plak radyoterapi

veya eksternal radyoterapi ile tedavi edilebilir.”**’

Eksternal radyoterapi, yaygin eksiidatif retina dekolmani
ile birlikte olan DKH’de daha etkilidir. Literatiirde toplam 20-
40 Gray (Gy) doz ile yapilan plak radyoterapi ve eksternal
radyoterapinin, subretinal stvinin rezoliisyonunda ve gérme
keskinliginin kazanilmasinda etkili ve giivenli oldugu bildiril-
mistir. Diisiik doz radyasyon ile radyasyon retinopatisi, optik
noropati, makiiler iskemi ve subretinal fibrozis gibi kompli-
kasyonlardan kaginilabilir. Bu teknolojilerin dezavantaji, yiik-
sek maliyetli olmalar1 ve zor bulunmalaridir. Ayrica, subreti-

nal s1v1 bu tedavilerle FDT’ye gore daha yavas emilir.

Fotodinamik tedavi ile smirli koroidal hemanjiyomlarda
alman iimit verici sonuglar nedeniyle DKH’de multispot te-
davi uygulanmigtir. Fotodinamik tedavi kullanilarak tiimorde
kiiciilme ve sivida rezoliisyon elde edildigini bildiren vaka
serileri mevcuttur. Daha 6nce de bahsedildigi gibi FDT nin
en 6nemli avantaji, retinal damarlar ve RPE’yi koruyarak ko-

roidal timo6r damarlarinin selektif olarak hedeflenmesidir.””*"

Glokom gelisen ve anti-glokomatdz tedaviye yanit ver-
meyen olgularda, glokom filtrasyon cerrahisi uygulanabilir.
Serdz ve hemorajik koroid dekolmanlari ve ekspulsif koroidal

hemoraji gelisme riski agisindan dikkatli olunmalidir.

Koroidal Hemanjioperisitom

Hemanjioperisitomlar, kan damari duvarlarin1 olusturan
hiicrelerden kdken alan yumusak doku tiimoérleridir. Okdiler
dokularda ¢ok nadiren goriiliir. Literatiirde bildirilmis koroi-
dal hemanjioperisitom olgulari mevcuttur. Histopatolojik ola-
rak tiimor, endotel kapl kilcal damarlarin etrafinda ¢cogalan ig
seklinde veya yuvarlak hiicrelerden olusur. Floresein anjiyog-
rafi ve ISYA’da gozlenen erken sizint1 paternleri bu tiimoriin
bir tiir anjiom oldugunu kanitlar niteliktedir. Hemanjioperisi-
tomlar benign veya malign olabilir. Total cerrahi rezeksiyon

her iki durumda da tercih edilen tedavi yontemidir.**
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Fakomatozis Pigmentovaskiilaris

Fakomatozis pigmentovaskiilaris kutandz vaskiiler malfor-
masyonlar ve melanositik proliferasyonlarn birlikte goriilmesiy-
le karakterize nadir bir hastaliktir. {lk kez 1884 yilinda Ota tara-
findan tammlanmstir. Ug alt tiirii tanimlanmustir: cesioflammea
(mavi nevus ve nevus flammeus), spirorosea (nevus spilus ve so-
luk pembe telenjiektatik nevus); ve cesiomarmorata (mavi nokta-
lar ve cutis marmorata telangiektatica congenita). Cesioflammea
en sik goriilen alt tiptir. Shields ve arkadaglarina gore, fakoma-
tozis pigmentovaskiilarisli hastalardaki pigmenter nevus, iligkili
herhangi bir cilt lezyonu olmadan okuler dokularda sinirl kala-
bilir. Nevus flammeus ¢iplak gozle goriilebildiginden, vakalarmn
biiyiik cogunlugunda fakomatozis pigmentovaskdilaris tanisi igin
onemli bir onciil olmustur. Nevus flammeus’lu tiim hastalarin,
okiiler melanositoz ve hatta uveal melanom birlikteligi olasiligini

diglamak i¢in diizenli takibi dnerilmektedir.***

p

Sinirli koroidal hemanjiyomlar, sistemik birliktelikleri ol-
mayan iyi huylu vaskiiler hamartomlardir. Semptomatik lez-
yonlar i¢in FDT, koroidal tiimér damarlarinin selektif olarak
hedeflenmesine izin vererek, retinada en az hasarla timoriin
gerilemesini saglayabilir. Fotodinamik tedavinin bulunmadigi
merkezler i¢in, subfoveal lezyonlar i¢in 6nerilmese de, TTT
veya laser fotokoagiilasyon makul alternatifler olmaya devam
etmektedir. Radyoterapi genellikle genis biilloz retina dekol-
mani olan ve FDT, TTT veya fotokoagiilasyon tedavisine uy-

gun olmayan daha biiylik hemanjiyomlar i¢in 6nerilmektedir.

Diffiiz koroidal hemanjiyom genellikle SWS ile birlikte
ortaya cikar. Diffiiz koroidal hemanjiyom cocukluk boyunca
asemptomatik kalabilse de, yasamin ilerleyen donemlerinde
onemli komplikasyonlar ortaya ¢ikabilir. Tanida kullanilabilen
multimodal goriintiileme yontemleri tiimdoriin erken teshisini
miimkiin kilabilmektedir. Indiiklenen hipermetropik kayma ve
buna bagl ambliyopinin erken dénemde diizeltilmesinin veya
sekonder retina dekolmant ile birlikte olan tiimorlerin erken te-
davisinin gérme prognozu iizerine olumlu etkileri olabilir.
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