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Vascular Tumors And Malformatıons of The Choroid 

ÖZ
Koroidal vasküler tümörler; sınırlı ve diffüz koroidal 
hemanjiyomlar ve çok nadiren de koroidal hemanjio-
perisitom ve fakomatozis pigmentovaskülaris olarak 
ortaya çıkabilir. Koroidal hemanjiyomlar, sınırlı ve dif-
füz olmak üzere iki şekilde ortaya çıkabilen iyi huylu 
vasküler hamartomatöz tümörlerdir. Sınırlı koroidal he-
manjiyom sistemik birlikteliği olmayan izole bir lezyon 
olmasına karşın, diffüz form genellikle Sturge-Weber 
sendromu ile birlikte ortaya çıkar. Sınırlı koroidal he-
manjiyomlar genellikle fundusta ekvatorun gerisinde 
bulunan iyi sınırlı, yuvarlak veya oval, eleve kubbe 
şeklinde turuncu veya kırmızı renkli kitleler olarak izle-
nirken diffüz koroidal hemanjiyomlarda fundus, diffüz 
koyu kırmızı (ketçap rengi) renge sahiptir. Multimodal 
görüntüleme tanıya yardımcı olsa da ayırıcı tanıda in-
dosiyanin yeşili anjiyografi ve ultrasonografi en önemli 
tetkiklerdir. Eksüdatif retina dekolmanı veya subretinal 
sıvı ile birlikte olan sınırlı veya diffüz koroidal hemanji-
yomlar için çeşitli tedavi seçenekleri mevcuttur. Semp-
tomatik hastalar oral propranolol, fotodinamik tedavi, 
transpupiller termoterapi, plak radyoterapi, eksternal 
radyoterapi veya intravitreal anti vasküler endotelyal 
büyüme faktörleri ile tedavi edilebilir. Bu derlemede 
koroidal vasküler tümörlerin patogenez, klinik özellik-
ler ile tedavi yöntemleri anlatılacaktır.

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

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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Giriş

Koroidal vasküler tümörler; çoğunlukla koroidal hemanji-
yom çok nadiren de koroidal hemanjioperisitom ve fakomatozis 
pigmentovaskülaris olarak ortaya çıkabilir. Koroidal hemanji-
yomlar sınırlı ve difüz olmak üzere iki grupta incelenebilir.1 Sı-
nırlı koroidal hemanjiyomlar genellikle fundusta ekvatorun geri-
sinde bulunan iyi sınırlı, yuvarlak veya oval kitleler olarak izlenir. 
Bunlar iyi sınırlı, kalınlığı 6 mm’yi geçmeyen, turuncu veya kır-
mızı renkli kitlelerdir. İzole bir lezyon olarak karşımıza çıkar.2 
Difüz koroidal hemanjiyomlar ise genellikle Sturge-Weber Send-
romu’na (SWS) eşlik eder.1 Bu olgularda kutanöz hemanjiyom 
(nevus flammeus), koroidal hemanjiyom ve leptomeningeal he-
manjiyom görülür. Difüz koroidal hemanjiyom genellikle kuta-
nöz hemanjiyomun olduğu tarafta görülür. Bu koroid tümörü tüm 
fundusta yaygın, kırmızımsı turuncu kalınlaşmaya neden olur. 
Tümör subretinal sıvı oluşturarak görme kaybına yol açabilir.3 
Eksüdatif retina dekolmanı veya subretinal sıvı ile birlikte olan 
sınırlı veya diffüz koroidal hemanjiyomlar için çeşitli tedavi se-
çenekleri mevcuttur.4 Bu derlemede koroidal vasküler tümörlerin 
patogenez, klinik özellikler ile tedavi yöntemleri anlatılacaktır.

Sınırlı Koroid Hemanjiyomu

Histolojik olarak doğrulanmış ilk koroidal hemanjiyom vaka-
sı 1868’de Leber tarafından yayımlanmıştır.5 Çoğunlukla asemp-
tomatik olması nedeniyle hastalığın insidansını tahmin etmek 
zordur. Ancak enüklee edilen 4500 gözün histolojik incelenmesi 
sonucu yalnızca beş vakada tespit edilmesi hastalığın nispeten 
nadir olduğunu göstermektedir.6 Sistemik bir hastalıkla ilişkili de-
ğildir, izole bir lezyondur. Yayınlanmış en geniş iki vaka serisin-
de ortalama tanı yaşı 38,7 ile 47 arasında değişmektedir.2,4 Sınırlı 
koroidal hemanjiyomun klinik ve topografik özelliklerini araştı-
ran yakın tarihli 113 vaka serili bir araştırmada erkek/kadın oranı 
1,75, ortalama tanı yaşı ise 58 (11-93 yaş) olarak bildirilmiştir.7 

Histopatoloji

Koroidal hemanjiyomlar, iyi huylu vasküler hamartoma-
töz lezyonlardır. Histopatolojik olarak 3’e ayrılır: 

Kapiller tip: Nadir görülür. Gevşek bağ dokusu ile ayrıl-
mış küçük kan damarlarından oluşur.

Kavernöz tip: Daha yaygındır. İnce intervasküler septalar 
ile ayrılmış daha geniş vasküler kanallardan oluşur

Mixt tip: En sık görülen tiptir. Hem kapiller hem kaver-
nöz komponent içerir.8 

Sınırlı koroidal hemanjiyom, koroidal melanositleri tümö-
rün periferine doğru, skleraya ve koryokapillarise doğru iter. 
Lezyonun üzerindeki retina pigment epitelinde (RPE) pigmen-

tasyon değişiklikleri yaygındır. Bu tümörlerin bazılarında ko-
roidin iç yüzeyinde grimsi beyaz bir görünüm oluşturan ince 
yassı fibröz plaklar görülebilir.9 Sınırlı koroidal hemanjiyomla-
rın üzerindeki retinada ödem, kistik dejenerasyon, fotoreseptör/
elipsoid tabaka kaybı, dış limitan membran kaybı, gliosis, lipo-
fuksin birikimi gibi değişiklikler izlenebilir.9,10 Histolojik çalış-
malar hemanjiyomların yüzeyindeki turuncu veya turuncu-sarı 
spotların; hem RPE’de hem de dış pleksiform tabakada bulunan 
lipofuksin içeren makrofajlardan oluştuğunu göstermektedir.2 

 Sekonder glokom gelişmiş olgular dışında, diğer yerler-
deki ciddi retinal değişikliklere rağmen retina ganglion hücre-
leri ve sinir lifi tabakası korunmuştur. Olgularda seröz retina 
dekolmanına rastlanabilir.10 

Klinik Bulgular-Tanı

Sınırlı koroidal hemanjiyomlar genellikle fundusta ekvato-
run gerisinde bulunan koroid ile iç içe geçen sınırları belirsiz, 
yuvarlak veya oval, eleve kubbe şeklinde turuncu veya kırmızı 
renkli kitlelerdir (Şekil 1a). Renkli fundus fotoğraflarında koro-
idal kalınlaşmayı ayırt etmek zor olabilir; bu kalınlaşma klinik 
muayene ile daha iyi ayırt edilebilir. Tümörün yüzeyinde veya 
tümörün kenarında bir hiperpigmentasyon halkası şeklinde pig-
ment değişiklikleri de görülebilir.2 Lezyon üzerinde lipofuksin 
pigment birikimi olabilir. Bu birikim en kolay flöresein anji-
yografi (FA) veya fundus otofloresans (FOF) ile görülür.11 

Genellikle tek taraflı tutulum izlenir, ancak bilateral koro-
idal hemanjiyomlar da bildirilmiştir.12 Shields ve arkadaşları 
tarafından yayınlanan 200 hastalık en geniş seride, sınırlı ko-
roidal hemanjiyomların %67’sinin makulada, %34’ünün ise 
makula ile ekvator arasında olduğu ve hiçbir tümörün ekvato-
run önünde olmadığı bildirilmiştir. Ayrıca bu çalışmada orta-
lama tümör çapı 6,7 mm ve ortalama tümör kalınlığı 3,1 mm 
olarak ölçülmüştür.4 Witschel ve Font tarafından bildirilen 45 
hastadan oluşan bir vaka serisinde ise tümörlerin tümünün ek-
vatorun arkasında yer aldığı belirtilmiştir.2

Lezyon üzerinde subretinal sıvı veya seröz retina dekol-
manı izlenmesi yaygın bir bulgudur. Bu bulgunun gözlenme 
oranı çeşitli serilerde %47 ile %81 arasında bildirilmiştir. An-
cak bu serilerde hastaların çoğunlukla semptomatik olması 
nedeniyle bu oran olduğundan yüksek saptanmış olabilir.2,4 
Kistoid makula ödemi hastaların %17’sinde görülebilen yay-
gın bir bulgudur. Eşlik eden diğer komplikasyonlar, yüzeyde 
fibröz metaplazi, kistoid retinal dejenerasyon, RPE dejeneras-
yonu ve subretinal fibrozistir. Ayrıca lezyon ile ilişkili nadir 
de olsa eksüdasyon, epiretinal membran, retinal neovasküla-
rizasyon ve koroidal neovaskülarizasyon da bildirilmiştir.4,13,14 
Sınırlı koroidal hemanjiyoma sekonder total retina dekolmanı 
gelişen hastalarda iris ve açıda neovaskülarizasyon ve buna 
bağlı neovasküler glokom gelişebilir.4
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Şekil 1: Sınırlı koroidal hemanjiyomlu bir olgunun renkli fundus, FOF, 
FA ve ISYA görüntüleri. Arka kutupta yuvarlak, eleve, turuncu kırmızı 
renkli kitle izleniyor (a). Fundus otofloresans görüntüsünde foveanın 
alt kadranına uyan alanda geniş hipootofloresans dikkat çekiyor (b). 
Flöresein anjiyografide erken fazda başlayan ve ilerleyen fazlarda 
artış gösteren hiperflöresans mecvut (c-e-g). İndosiyanin yeşili anji-
yografide erken fazda belirgin hipersiyanesans izlenirken, geç fazda 
siyanesans yoğunluğunda azalma dikkat çekiyor (d-f-h).

Sınırlı koroidal hemanjiyomlar genellikle büyümez, ancak 
yıllar içinde hafif progresif büyüme gösteren bazı vakalar bildi-
rilmiştir. Beş vakada, ortalama 52 aylık takipte ortalama bazal 
çapta 1,6 × 1,5 mm ve kalınlıkta 0,9 mm olan hafif bir geniş-
leme olduğu gösterilmiştir. Anlamlı progresyon izlenen başka 
bir vakada, göz koroidal melanom endişesi nedeniyle enükle 
edilmiş ve patolojik inceleme, boyuttaki artışın büyük olasılıkla 
tümör damarlarındaki konjesyon ve tümör damarlarının boyut 
ve sayısındaki artışa bağlı olduğunu göstermiştir.15,16

Çoğunlukla asemptomatik olduklarından semptomatik ol-
duğunda veya rutin muayene sırasında tanı alırlar. Bu neden-
le ortalama tanı yaşı 45 olarak bildirilmiştir. En sık bildirilen 
semptom, hastaların %81’e varan bir kısmında bulanık görme-
dir, ancak hastalar ayrıca görme alanı defektleri, metamorfopsi 
veya uçuşma şikayeti ile de başvurabilirler. Görme keskinliği 
20/20’den el hareketi düzeyine kadar değişebilir. Başlangıçtaki 
düşük görme keskinliğinin (20/200 veya daha kötü), tedavi son-
rası kötü görsel prognoz ile ilişkili olduğu gösterilmiştir.4

Flöresein Anjiyografi

Fundus flöresein anjiyografide pre-arteriyel fazda ince dante-
la benzeri damar ağı izlenir ve hiperflöresans başlar, arteriyove-
nöz fazda artan hiperflöresans; geç fazlarda tümörden meydana 
gelen sızıntı nedeniyle artarak devam eder (Şekil 1 c-e-g).17,18

Koroidal hemanjiyomun anjiyografik paterni değişken 
olabilir ve diğer amelanotik koroidal tümörlerle karışabilir, bu 
nedenle FA, diğer yardımcı tetkiklerin yokluğunda tanısal ol-
mayabilir. Ayrıca FA ilişkili subretinal sıvı ve kistoid makula 
ödeminin görüntülenmesi için de yardımcı olabilir.19

İndosiyanin Yeşili Anjiyografi

İndosiyanin yeşili anjiyografi (ISYA), koroidal vaskü-
ler yapıyı daha iyi değerlendirilebildiğinden sınırlı koroidal 
hemanjiyomun tanısında özellikle yararlıdır. Sınırlı koroidal 
hemanjiyomlar, genellikle diğer koroidal tümörlerden çok 
daha erken, yaklaşık 30. saniye civarında karakteristik, hızlı 
ve yoğun hipersiyanesans gösterirler. Hipersiyanesans önce 
periferik, ardından santral kısmı dolduran diffüz bir paternde 
ortaya çıkar. Geç fazda tümörün erken faza göre rölatif hi-
posiyanesans göstermesi ‘wash-out fenomeni’ olarak bilinen 
görünüme yol açar (Şekil 1 d-f-h). Ayrıca geç fazlarda tümö-
rün çevresinde çoğunlukla hipersiyanesan bir sınır izlenebilir. 
Belirgin RPE değişiklikleri olan kronik lezyonlar, ISYA’da 
hiposiyanesans gösterebilir.19,20,21

Ultrasonografi

Sınırlı koroidal hemanjiyomlar ultrasonografide (USG) 
karakteristik bir görünüme sahiptir. Kitle A-scan USG’de yük-
sek reflektivite gösterir. B-scan USG’de hemanjiyom akustik 
olarak solid bir kitle olarak görünür ve tümörü çevreleyen ko-
roidal doku ile benzer yapıda izlenir. Ultrasonografide tipik 
olarak düz kontürlü kubbe şekilli kitle görünümündedir ancak 
bazen mantar ya da plato şeklinde de görülebilir. Ultrasonog-
rafi koroidal hemanjiyomu koroidal melanomdan ayırt etmek 
için önemlidir. Koroidal melanom USG’de akustik olarak 
boştur ve orta ila düşük reflektivite gösterir.18

Manyetik Rezonans Görüntüleme

Koroidal hemanjiyom manyetik rezonans görüntülemede 
(MRG) T1 ağırlıklı sekanslarda hiperintens, T2 ağırlıklı se-
kanslarda izointens veya hiperintens olarak görülür. Koroidal 
hemanjiyomlar gadolinyum kontrastı ile erken ve belirgin 
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kontrastlanma gösterir. Manyetik rezonans görüntüleme T1 
ağırlıklı sekanslarda hiperintens, T2 ağırlıklı sekanslarda hi-
pointens olarak görülen koroidal melanom ve metastazı koro-
idal hemanjiyomdan ayırt etmede yardımcı olabilir. Klinikte 
bu tür tetkikler teşhis için nadiren kullanılır.4

Optik Koherens Tomografi

Koroid tümörlerinde, optik koherens tomografi (OKT), 
retina ve RPE’deki sekonder değişiklikleri değerlendirmek 
için en kullanışlı görüntüleme yöntemidir. Optik koherens to-
mografi ile makula ödemi, epiretinal membran, subretinal sıvı 
ve lezyonun üzerinde meydana gelebilen kistik retinal dejene-
rasyon görüntülenebilir (Şekil 2).22

Şekil 2: Sınırlı koroidal hemanjiyomlu bir olgunun renkli fundus ve 
OKT görüntüleri. Optik koherens tomografi görüntüsünde koroidi yu-
karı doğru iten oldukça büyük bir lezyon, subretinal sıvı ve intraretinal 
sıvı izleniyor.

Optik koherens tomografi teknolojisinde önemli bir yeni-
lik Spaide ve ark. tarafından tanımlanan retinanın altında ka-
lan derin dokuları görüntüleme imkanı sağlayan ve koroidin 
tam kat görüntülenmesini mümkün kılan artırılmış derinlikli 
görüntüleme (Enhanced Depth Imaging) özellikli OKT (EDI-
OKT) dir. Günümüzde bu teknik sınırlı koroidal hemanjiyom 
dahil olmak üzere çeşitli koroidal tümörlerin görüntülemesin-
de kullanılmaktadır. Enhanced depth imaging özellikli OKT 
ile koryokapillarise bası olmaksızın orta ve büyük koroidal 
damarların genişlediği görülebilir. Düz yüzey kontürüne sa-
hiptir. Tümörün kendisi OKT’de hipo veya izoreflektif olarak 
görülür (Şekil 3). Derin optik gölgelenme karakteristik bul-
gusudur. Ayrıca melanomlar ve diğer solid kitlelerden farklı 
olarak koryokapillaris çoğu zaman korunmuştur.23,24

Şekil 3: Sınırlı koroidal hemanjiyomlu bir olgunun renkli fundus ve 
EDI-OKT görüntüleri. Enhanced depth imaging özellikli OKT görün-
tülemede koroid kaynaklı kitlenin neden olduğu kubbe şeklinde elevas-
yon ve subretinal sıvı izleniyor.

Fundus Otofloresans

Fundus otofloresans görüntüsünün kaynağı büyük ölçüde 
hasarlı fotoreseptör dış segmentlerinin fagositozu ile yağ asi-
di, retinoid ve proteinlerin oksidatif yıkım ürünlerinin lizo-
zomlarda birikmesiyle oluşan lipofusindir. Konfokal tarayıcı 
laser oftalmoskop mavi argon laser (488 nm) ile retinal yüzeyi 
uyarır, lipofusinden yayılan ışık 500 nm bariyer filtre ile top-
lanarak görüntü elde edilir. Fundus otofloresans, yaşa bağlı 
makula dejenerasyonu, Best hastalığı ve çeşitli koryoretinal 
inflamatuar bozuklukların tanısında faydalıdır.25

Koroidal hemanjiyomlu 34 gözde (27’si sınırlı) yapılan 
FOF ile ilgili bir çalışma, tedavi edilmemiş sınırlı koroi-
dal hemanjiyomlarda tümörden kaynaklanan otofloresansın 
%58’inin izootofloresan %42’sinin hipootofloresan olduğu-
nu ve tedavi edilen sınırlı koroidal hemanjiyomların hepsi-
nin hipootofloresan olduğunu göstermiştir (Şekil 1b). Tedavi 
edilmeyen 3 hastada lezyon üzerindeki RPE ve retinal deği-
şikliklerden kaynaklanan turuncu pigment ve subretinal sıvı 
nedeniyle hiperotofloresans ve 4 hastada ise RPE hiperplazisi, 
atrofisi ve fibröz metaplazi nedeniyle hipootofloresans göz-
lenmiştir.11

Ayırıcı Tanı

Sınırlı koroidal hemanjiyomun ayırıcı tanısında koroidal ne-
vus, amelanotik koroidal melanom, koroidal metastaz, RPE de-
kolmanı ve koroidal osteoma düşünülmelidir. Klinik muayenede, 
koroidal hemanjiyomlar, krem-sarı renkli olma olasılığı yüksek 
olan koroidal metastazların ve sarı-ten renkli olma eğiliminde olan 
amelanotik melanomların aksine, karakteristik bir turuncu-kırmızı 
renge sahiptir. Ayrıca koroidal metastazlar multifokal ve bilateral 
olma eğilimindedir.4 Ancak, karsinoid tümör, renal hücre karsino-
mu ve tiroid karsinomundan kaynaklanan metastatik birikimler 
hemanjiyoma benzer tarzda portakal renginde görünebilir.

Koroidal hemanjiyomlarda A-scan USG’de, lezyonun 
vasküler bileşeni nedeniyle yüksek internal reflektivite göz-
lenirken, koroidal melanomlarda düşük ila orta internal ref-
lektivite gözlenir. B-scan USG’de ise amelanotik melanomlar 
ve RPE dekolmanı akustik olarak boş izlenirken koroidal he-
manjomlar solidite gösterir (Şekil 4). Bu özellikler koroidal 
melanomlar ile ayırıcı tanıda önemlidir.4

İndosiyanin yeşili anjiyografide daha yavaş ve daha az yo-
ğun dolum gösteren koroidal melanom ve metastazın aksine; 
sınırlı koroidal hemanjiyomlarda erken fazda başlayan yoğun 
hipersiyanesans ve geç fazda siyanesans yoğunluğunda azal-
ma ile “wash-out fenomeni” görülmesi tipiktir.
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Şekil 4: (a) Koroidal hemanjiyomlu bir olgunun B-scan USG görüntüsü. 
Ultrasonografide hemanjiyom akustik olarak solid düz kontürlü kubbe 
şekilli kitle olarak görünüyor. (b) Koroidal melanomlu bir olguya ait 
B-scan USG görüntüsü. Ultrasonografide akustik olarak boş bir lezyon 
izleniyor ve koroidal ekskavasyon dikkati çekiyor.

Fundus flöresein anjiyografide koroidal metastazlar he-
manjiyomların aksine erken dönemde hipofloresans geç dö-
nemde diffüz boyanma gösterirler.

Optik koherens tomografide ise diğer solid tümörler ve 
melanomlarda koryokapillarise bası izlenirken hemanjiyom-
larda koryokapillaris çoğu zaman korunmuştur. Koroidal me-
tastazlar ise OKT’de irregüler tümsekli bir yüzeye sahiptir.

Manyetik rezonans görüntülemede, sınırlı koroidal he-
manjiyomlar hem T1 hem de T2 ağırlıklı sekanslarda hipe-
rintens olarak izlenirken, koroidal melanomlar ve metastazlar 
T1 ağırlıklı sekanslarda hiperintens, T2 ağırlıklı sekanslarda 
hipointens olarak izlenir.4

Tedavi

Asemptomatik sınırlı koroidal hemanjiyomlar tedavisiz ta-
kip edilebilir. Bazı durumlarda hemanjiyom, yalnızca refraktif 
düzeltme ile tedavi edilebilecek bir hipermetropik kaymaya 
neden olarak semptomatik olabilir. Hipermetropik ambliyopi 
ile sonuçlanmış subfoveal tümörlerde de tedavisiz gözlem uy-
gun olabilir. Eksüdatif retina dekolmanı veya kistoid maküla 
ödemi olan semptomatik sınırlı koroidal hemanjiyomlar için 
çeşitli tedavi seçenekleri mevcuttur.4

Fotodinamik Tedavi

Fotodinamik tedavi (FDT) ilk olarak 2000 yılında semp-
tomatik sınırlı koroidal hemanjiyomun tedavisinde kullanıl-
mıştır. Günümüzde semptomatik eksüdatif retina dekolmanı 
veya intraretinal sıvısı olan tümörler için primer tedavi seçe-
neği olup literatürde birçok geniş olgu serisinde başarılı tedavi 
sonuçları rapor edilmiştir.3

Fotodinamik tedavinin etki mekanizması düşük dansiteli 
lipoprotein reseptörüne bağlanan verteporfinin ışık aktivasyo-
nundan sonra reaktif oksijen ürünlerinin oluşması ve bunun da 
vasküler endotelyal hücrelerde apoptozise neden olması esası-
na dayanır. Bu tedavi yöntemi ile retinada hasar oluşturmadan 
koroidal vasküler tromboz gerçekleştirilir.26

Sınırlı koroidal hemanjiyom; verteporfin tercihen patolojik 
geniş çaplı damarlarda tutulduğu için FDT ile tedaviye uygun 
olabilir. Laser fotokoagülasyon, radyoterapi ve transpupiller 
termoterapinin aksine, FDT, koroidal tümör damarlarının se-
lektif olarak hedeflenmesine izin vererek, retinada en az hasarla 
tümör gerilemesini sağlayabilir. Bu nedenle FDT, subfoveal ko-
roidal hemanjiyomların tedavisi için de uygundur.27-29

Schmidt-Erfurth ve ark. ve Porrini ve ark. FDT ile teda-
vinin amacının subretinal sıvının çekilmesi ve tümörün ge-
rilemesi olduğunu öne sürse de farklı çalışmalarda tümörün 
gerilemesinin nihai hedef olmadığı ve yeniden tedavinin sade-
ce kalıcı veya tekrarlayan eksüdasyon veya görme kaybı için 
gerekli olduğu bildirilmiştir.27,29-31

Subretinal sıvı sebat ederse birkaç ay sonra tedavi tekrar-
lanabilir. Ancak tekrarlayan ve yoğun FDT tedavileri koroidal 
atrofi ve nörosensoriyel retinal dejenerasyon riskini artırabilir. 
Tedaviden uzun süre sonra bile subretinal sıvı nüks edebilir ve 
bazı hastalarda birkaç tedavi seansı gerekebilir.32,33

Laser Fotokoagülasyon

Laser fotokoagülasyon veya “termal laser”, FDT’nin ge-
liştirilmesinden önce sınırlı koroidal hemanjiyomlarda primer 
tedavi olarak kullanılmaktaydı. Shields’ın argon laser fotoko-
agülasyon ile tedavi edilen 86 hastadan oluşan serisinde, has-
taların %62’sinde subretinal sıvıda tam gerileme ve hastaların 
%71’inde görsel stabilite veya iyileşme gözlenmiştir.4 Ancak, 
laser fotokoagülasyon subfoveal lezyonları tedavi etmek için 
kullanılamaz ve laser fotokoagülasyon tümör boyutunu kü-
çültmez, bu da sıklıkla tekrarlayan eksüdasyona neden olur.3 
Laser fotokoagülasyon tedavisinin başarılı olmadığı hastalar-
da radyoterapi veya FDT uygulanabilir.

Transpupiller Termoterapi

Laser fotokoagülasyonun aksine, transpupiller termoterapi 
(TTT), tedavi edilen tümör dokusundaki sıcaklığı yükseltmek 
için uzun süreli ve düşük enerjili laser kullanır, bu da vaskü-
ler yapıların ısı ile indüklenen sklerozuna ve sonuçta tümö-
rün gerilemesine ve subretinal sıvının rezolüsyonuna neden 
olur.34 Transpupiller termoterapi teknik olarak laser fotokoa-
gülasyondan farklıdır, çünkü hedef dokuda pıhtılaşma yerine 
optimum ısı penetrasyonu amaçlanır ve koroidal tümörlerin 
tedavisinde daha başarılı bir şekilde kullanılmıştır.35

Transpupiller termoterapinin ekvatorun gerisinde sığ sub-
retinal sıvı içeren, tümör tabanı <10 mm ve tümör kalınlığı <4 
mm olan, sınırlı koroidal hemanjiyomlar için uygun olduğu 
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düşünülmektedir. Tümör bu boyutlardan daha büyükse veya 
fazla miktarda subretinal sıvı mevcutsa, tümörün görüntülen-
mesi zor olabilir ve laser ışınının tam olarak odaklanmasını 
engelleyebilir. Transpupiller termoterapi patolojik veya koro-
idal dokular için selektif olmadığından ve normal retina üze-
rine olumsuz etkileri olabileceğinden subfoveal tümörlerde 
uygun bir seçenek değildir. Makulayı tutmayan lezyonlarda 
kullanılabilir ancak periferik görme alanı kaybı yapar.

Gündüz ve ark. tarafından yapılan bir çalışmada TTT’nin 
tümör gerilemesi ve görme artışı üzerinde etkili olduğu göste-
rilmiştir. Çalışmada TTT sonrası gözlenen komplikasyonlar ara-
sında retinal ven dal tıkanıklığı, kistoid makula ödemi, preretinal 
fibrozis ve fokal iris atrofisi mevcut olduğu bildirilmiştir.34

Radyoterapi

Koroidal hemanjiyomlarda çeşitli radyoterapi teknikleri-
nin etkinliği gösterilmiştir. Bunlar; lensin korunduğu ekster-
nal radyoterapi, proton ışın radyoterapisi ve plak brakitera-
pisidir.36 Koroidal hemanjiyomlar son derece radyosensitiftir. 
Bununla birlikte, radyasyon tedavisi, geniş retina dekolmanı 
olan, laser fotokoagülasyon veya FDT ile tedavi edilemeyen 
veya tedaviye dirençli olan hastalar için önerilebilir. Radyote-
rapi bu hastalarda çoğunlukla başarılıdır, ancak buna katarakt, 
radyasyon retinopatisi ve optik nöropati gibi radyasyonun ne-
den olduğu yan etkiler eşlik edebilir.37

Bununla birlikte, sınırlı koroidal hemanjiyomların tedavi-
sinde çoğunlukla daha düşük doz gereksinimi olduğu dikkate 
alındığında, radyasyona bağlı komplikasyon riski arka kutup 
yerleşmli uveal melanom dahil olmak üzere diğer koroidal tü-
mörlerin tedavisinden daha azdır.

İntravitreal Anti-VEGF 

Literatürde intravitreal bevasizumab ile tedavi edilen bir-
kaç sınırlı koroidal hemanjiyom vakası bildirilmiştir.38 Bildiri-
len olgulara çoğunlukla FDT, TTT veya laser fotokoagülasyon 
gibi iyi bilinen tedavi yöntemlerini takiben devam eden intra 
veya subretinal sıvı için intravitreal bevasizumab uygulanmış-
tır. Birkaç vakada intravitreal bevasizumab, semptomatik sınırlı 
koroidal hemanjiyom için primer tedavi olarak kullanılmıştır.39 

Kwon ve ark. intravitreal bevasizumab başlangıçta sıvıyı azalt-
mada etkili olabilse de tedavinin etki süresinin sınırlı olabile-
ceğini ifade etmişlerdir.40 Ayrıca literatürde sınırlı koroidal he-
manjiyomun FDT ile tedavisi sonrası gelişen sekonder koroidal 
neovaskülarizasyonun intravitreal ranibizumab ile başarılı bir 
şekilde tedavi edildiği bir vaka da bildirilmiştir.41

Diffüz Koroidal Hemanjiyom

Sturge-Weber sendromu çoğunlukla çocuklukta ortaya çı-
kan konjenital göz, cilt ve beyin hamartomları ile karakterize-
dir.42 Bu sendromun tanısal bulguları tek taraflı fasiyal nevus 
flammeus, aynı tarafta leptomeningeal anjiyomatozis ve dif-
füz koroidal hemanjiyomdur (Şekil 5). Bununla birlikte, SWS 
tanısı, leptomeninksleri, yüzü veya gözü etkileyen üç kapiller 
malformasyondan herhangi ikisinin bulunması ile konulabilir. 
Bu sendrom, nöro-okülo-kutanöz belirtileri nedeniyle zaman 
zaman diğer fakomatozlarla birlikte değerlendirilse de; diğer-
lerinden farklı olarak SWS kalıtsal bir hastalık değildir.18,43 
Hastalığın sıklığı 50.000’de 1 olarak bildirilmiştir.44

Şekil 5: Nevus flammeusu olan Sturge-Weber sendromlu bir hastanın 
fotoğrafı.

Diffüz koroidal hemanjiyom (DKH) patogenezinde GNAQ 
genindeki aktive edici bir mutasyonun sorumlu olduğu düşü-
nülmektedir.45 Comi ve ark. çalışmalarında vasküler gelişim sı-
rasında fibroblastlardaki anormal fibronektin ekspresyonunun 
SWS patogenezinde rol oynayabileceğini ileri sürmüşlerdir.46

Sturge-Weber sendromlu hastalarda DKH insidansı yakla-
şık %50 olarak bildirilmiştir ve üst göz kapağını tutan nevus 
flammeus olan hastalarda daha sıktır.18 Literatürde SWS’li 
hastalarda sınırlı koroidal hemanjiyom bildiren az sayıda vaka 
sunumları da mevcuttur.1,47

Difüz koroidal hemanjiyom genellikle kutanöz hemanjiyo-
mun olduğu tarafta görülür. Tümör genellikle tek taraflıdır an-
cak bilateral fasiyal nevus flammeus ile ilişkili olarak bilateral 
koroidal hemanjiyom görülen vakalar mevcuttur. Diffüz koro-
idal hemanjiyom genellikle koroidde geniş bir alana yayılmış 
olan sınırları belirsiz iyi huylu vasküler bir tümördür. Bu koroid 
tümörü tüm fundusta yaygın, kırmızımsı turuncu kalınlaşmaya 
neden olur. Diffüz lezyon içinde sınırlı koroidal hemanjiyomu 
taklit eden lokal kalınlaşma alanları bulunabilir.3,48

Tümör subretinal sıvı oluşturarak görme kaybına yol aça-
bilir. Bu hemanjiyomlar konjenital olmalarına rağmen, retina 
dekolmanı adolesan dönem boyunca herhangi bir yaşta, orta-
lama 8 yaşında görülür.3
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Diffüz koroidal hemanjiyom, kronik eksüdatif retina dekol-
manına sekonder neovasküler glokom gelişme riskini artırabi-
lir. Sturge-Weber Sendromunda görülen glokomun patogenezi, 
başlangıç zamanına göre farklılık gösterir. Erken başlangıçlı 
glokomda primer konjenital glokomda olduğu gibi trabeküler 
ağ anomalileri sorumlu iken, geç başlangıçlı glokomda koro-
idal hemanjiyomun içeriğindeki arteriyovenöz şantların neden 
olduğu yüksek episkleral venöz basınç sorumludur.49-51

Klinik Bulgular-Tanı

Fundus, en belirgin olarak arka kutupta izlenen diffüz koyu 
kırmızı (ketçap rengi) renge sahiptir. Bu hastalarda, diğer 
göze kıyasla hemanjiyomun bulunduğu gözde parlak kırmızı 
pupiller refleks izlenir. Bu fenomen arka kutuptaki oldukça 
vaskülarize tümörün ışık reflesine bağlı olarak ortaya çıkar.52 
Subfoveal koroid kalınlığındaki değişiklikler, erken tanıya 
yardımcı olabilen ışınların retina üzerinde odaklanamamasına 
ve sonuçta hipermetropik ambliyopiye neden olabilir. Daha 
sonrasında ise foveal distorsiyon, fotoreseptör hasarı veya 
sekonder retina dekolmanı gelişebilir.53 Ancak bu lezyonlar, 
tümörün diffüz yapısından dolayı fundus muayenesinde her 
zaman fark edilemeyebilir, bu nedenle semptomatik oluncaya 
kadar teşhis gecikebilir.54

Diffüz koroidal hemanjiyom tanısında, B-scan USG, FOF, 
FA, ISYA, OKT ve OKT anjiyografisi dahil olmak üzere mul-
timodal görüntüleme faydalıdır. B-scan USG’de koroidin dif-
füz, solid ve oldukça ekojenik olarak kalınlaştığı görülebilir. 
Bu kalınlaşma noduler ya da plakoid olabilir. A scan USG’de 
lezyon yüzeyinden itibaren yüksek reflektivite izlenir.21 Ult-
rason biyomikroskopi, siliyer efüzyon veya dilate süperfisyal 
ve intraskleral damarlar gibi ön kamara ve siliyer cisim ile 
ilişkili değişiklikleri gösterebilir.55 Diffüz koroidal hemanjiyo-
mun FA bulguları sınırlı koroidal hemanjiyom ile benzerdir. 
Sınırlı koroidal hemanjiyoma göre daha yaygın ve değişken 
bir tutulumla birlikte diffüz sızıntı izlenir, tanısal değildir. 
İndosiyanin yeşili anjiyografinin arteriyel fazında, tümör 
damarlarında hızlı bir dolumla birlikte hipersiyanesans mev-
cuttur. Venöz fazda, bu hipersiyanesans artarak maksimuma 
ulaşır.21 Standart OKT ile yeterli çözünürlükte görüntü elde 
edilemezken EDI-OKT’de koroidde vasküler patern kaybı, 
koroidal damarların genişlemesi ile birlikte diffüz kalınlaşma 
ve buna bağlı RPE ve fotoreseptör tabakasındaki değişiklik-
ler, sekonder retinal kistoid dejenerasyon görülebilir.56 Optik 
koherens tomografi anjiyografi ile lezyon içindeki vasküler 
ağ görüntülenebilir. Tümör içindeki besleyici damarlar ince 
yoğun bir ağ olarak izlenebilir. Ayrıca tümör içeriğindeki vas-
küler yapılardaki kan akımını saptayabilir.57

Tedavi

Diffüz koroidal hemanjiyomun tedavisi tümörün boyutuna 
ve retina dekolmanı ile birlikte olup olmamasına göre değişir. 
Tedavinin amacı, subretinal ve intraretinal sıvının azalması ve 
retinada en az hasar ile hemanjiyomun gerilemesini sağlamaktır. 
Tedavi kararı hastaların görme keskinliğine, glokom cerrahisi ge-
rekliliğine, subretinal sıvı varlığına ve görme beklentisine bağlı 
olarak verilmelidir. Tümör kalın değilse ve subretinal sıvı yoksa 
gözlem önerilir. İndüklenen hipermetropik kayma ve buna bağlı 
ambliyopi düzeltilmelidir. Sekonder retina dekolmanı ile birlikte 
olan daha kalın tümörler, oral propranolol, FDT, plak radyoterapi 
veya eksternal radyoterapi ile tedavi edilebilir.58,59

Eksternal radyoterapi, yaygın eksüdatif retina dekolmanı 
ile birlikte olan DKH’de daha etkilidir. Literatürde toplam 20-
40 Gray (Gy) doz ile yapılan plak radyoterapi ve eksternal 
radyoterapinin, subretinal sıvının rezolüsyonunda ve görme 
keskinliğinin kazanılmasında etkili ve güvenli olduğu bildiril-
miştir. Düşük doz radyasyon ile radyasyon retinopatisi, optik 
nöropati, maküler iskemi ve subretinal fibrozis gibi kompli-
kasyonlardan kaçınılabilir. Bu teknolojilerin dezavantajı, yük-
sek maliyetli olmaları ve zor bulunmalarıdır. Ayrıca, subreti-
nal sıvı bu tedavilerle FDT’ye göre daha yavaş emilir.

Fotodinamik tedavi ile sınırlı koroidal hemanjiyomlarda 
alınan ümit verici sonuçlar nedeniyle DKH’de multispot te-
davi uygulanmıştır. Fotodinamik tedavi kullanılarak tümörde 
küçülme ve sıvıda rezolüsyon elde edildiğini bildiren vaka 
serileri mevcuttur. Daha önce de bahsedildiği gibi FDT’nin 
en önemli avantajı, retinal damarlar ve RPE’yi koruyarak ko-
roidal tümör damarlarının selektif olarak hedeflenmesidir.59-61

Glokom gelişen ve anti-glokomatöz tedaviye yanıt ver-
meyen olgularda, glokom filtrasyon cerrahisi uygulanabilir. 
Seröz ve hemorajik koroid dekolmanları ve ekspulsif koroidal 
hemoraji gelişme riski açısından dikkatli olunmalıdır.

Koroidal Hemanjioperisitom

Hemanjioperisitomlar, kan damarı duvarlarını oluşturan 
hücrelerden köken alan yumuşak doku tümörleridir. Oküler 
dokularda çok nadiren görülür. Literatürde bildirilmiş koroi-
dal hemanjioperisitom olguları mevcuttur. Histopatolojik ola-
rak tümör, endotel kaplı kılcal damarların etrafında çoğalan iğ 
şeklinde veya yuvarlak hücrelerden oluşur. Flöresein anjiyog-
rafi ve ISYA’da gözlenen erken sızıntı paternleri bu tümörün 
bir tür anjiom olduğunu kanıtlar niteliktedir. Hemanjioperisi-
tomlar benign veya malign olabilir. Total cerrahi rezeksiyon 
her iki durumda da tercih edilen tedavi yöntemidir.62,63
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Fakomatozis Pigmentovaskülaris

Fakomatozis pigmentovaskülaris kutanöz vasküler malfor-
masyonlar ve melanositik proliferasyonların birlikte görülmesiy-
le karakterize nadir bir hastalıktır. İlk kez 1884 yılında Ota tara-
fından tanımlanmıştır. Üç alt türü tanımlanmıştır: 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 sık görülen alt tiptir. Shields ve arkadaşlarına göre, fakoma-
tozis pigmentovaskülarisli hastalardaki pigmenter nevus, ilişkili 
herhangi bir cilt lezyonu olmadan okuler dokularda sınırlı kala-
bilir. Nevus flammeus çıplak gözle görülebildiğinden, vakaların 
büyük çoğunluğunda fakomatozis pigmentovaskülaris tanısı için 
önemli bir öncül olmuştur. Nevus flammeus’lu tüm hastaların, 
oküler melanositoz ve hatta uveal melanom birlikteliği olasılığını 
dışlamak için düzenli takibi önerilmektedir.64,65

Sonuç

Sınırlı koroidal hemanjiyomlar, sistemik birliktelikleri ol-
mayan iyi huylu vasküler hamartomlardır. Semptomatik lez-
yonlar için FDT, koroidal tümör damarlarının selektif olarak 
hedeflenmesine izin vererek, retinada en az hasarla tümörün 
gerilemesini sağlayabilir. Fotodinamik tedavinin bulunmadığı 
merkezler için, subfoveal lezyonlar için önerilmese de, TTT 
veya laser fotokoagülasyon makul alternatifler olmaya devam 
etmektedir. Radyoterapi genellikle geniş büllöz retina dekol-
manı olan ve FDT, TTT veya fotokoagülasyon tedavisine uy-
gun olmayan daha büyük hemanjiyomlar için önerilmektedir.

Diffüz koroidal hemanjiyom genellikle SWS ile birlikte 
ortaya çıkar. Diffüz koroidal hemanjiyom çocukluk boyunca 
asemptomatik kalabilse de, yaşamın ilerleyen dönemlerinde 
önemli komplikasyonlar ortaya çıkabilir. Tanıda kullanılabilen 
multimodal görüntüleme yöntemleri tümörün erken teşhisini 
mümkün kılabilmektedir. İndüklenen hipermetropik kayma ve 
buna bağlı ambliyopinin erken dönemde düzeltilmesinin veya 
sekonder retina dekolmanı ile birlikte olan tümörlerin erken te-
davisinin görme prognozu üzerine olumlu etkileri olabilir.
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