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Retinal Tumors Associated with Phacomatoses and Isolated Retinal Hamartoma

Giriş

Fakomatozlar merkezi ve periferik sinir sistemi, göz, deri 
ve iç organların çoklu hamartomları ile karakterize, kalıtsal ve/
veya gelişimsel anormallikleri içeren bir grup hastalıktan oluş-
maktadır. Çoğu Mendelian kalıtım modeline sahip olup tek bir 
gendeki mutasyon sonucu meydana gelmektedir; ancak bazı-
larının net bir kalıtım modeli belirlenememiştir. Fakomatozlar, 
‘nörokutanöz’ sendromlar olarak da isimlendirilebilmektedir 
ancak bazı alt tiplerinde cilt bulguları eşlik etmeyebilir.1

2020 yılında yayınlanan bir derlemede fakomatozlar kli-
nik fenotipe dayalı olarak altı alt gruba ayrılmıştır: (1) tümör 
gelişimine predispozisyon yaratan sendromlar (örn. tube-
rosklerozis, schwannomatozis ve Cowden sendromu), (2) 
vasküler malformasyon ile seyredenler (örn. Sturge-Weber 
ve Klippel-Trenaunay-Weber sendromları, herediter hemo-
rajik telenjiektazi, Wyburn-Mason sendromu ve Blue rub-
ber bleb sendromu), (3) vasküler tümörlerle prezente olanlar 
(örn. Von Hippel-Lindau sendromu ve PHACE sendromu), 
(4) pigmentasyonla/bağ dokusu mozaisizmi ile seyreden-
ler (örn. Ito’nun hipomelanozisi, incontinentia pigmenti ve 

ÖZ
Fakomatozlar veya nörokutanöz sendromlar embri-
yonik ektodermden kaynaklanan deri, göz ve merkezi 
sinir sistemi gibi yapıları etkileyen çoklu konjenital 
anomalilerle karakterize heterojen genetik hastalık 
grubudur. Fakomatozlar arasında en sık görülen iki 
grup nörofibromatozis ve tuberosklerozis olup bu 
iki hastalıkta da retina tutulumu görülebilmektedir. 
Retinal astrositik hamartomlar, retina sinir lifi taba-
kasındaki astrositlerden köken alan, iyi huylu glial 
tümörlerdir. Klasik olarak tuberosklerozis komplek-
si ve nörofibromatozis gibi sistemik fakomatozlarla 
ilişkilendirilen bu lezyonlar, sağlıklı bireylerde tesa-
düfi olarak da ortaya çıkabilir. Fakomatozlara retina 
tutulumunun eşlik edebileceği akılda tutulmalı ve bu 
hastalara detaylı oftalmolojik değerlendirme yapılma-
lıdır.
Anahtar Kelimeler: Fakomatozlar, izole retinal ha-
martom, retinal tümörler

Abstract
The phacomatoses or neurocutaneous syndromes are a 
heterogeneous group of genetic disorders arising from 
the embryonic ectoderm, characterized by multiple 
congenital anomalies affecting the eye, skin, and central 
nervous system. Two of the most common phacomatoses 
are neurofibromatosis and tuberous sclerosis, and retinal 
manifestations may be seen in both these entities. 
Retinal astrocytic hamartomas are benign glial tumors 
that originate from astrocytes in the retinal nerve fiber 
layer. While they are classically associated with systemic 
phacomatoses such as tuberous sclerosis complex and 
neurofibromatosis, these lesions can also present as 
incidental findings in otherwise healthy individuals. It 
should be kept in mind that retinal involvement may 
accompany phacomatoses and detailed ophthalmological 
evaluation should be performed in these patients.
Keywords: Phacomatoses, isolated retinal hamartoma, 
retinal tumors
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nörokutanöz melanozis), (5) dermal displazi ile seyredenler 
(örn. serebellotrigeminal dermal displazi), (6) ikiz beneklen-
me (twin spotting)/benzerlik fenomeni ile prezente olanlar 
(örn. fakomatozis pigmentovaskülaris).2

Bu yazıda, retina tutulumu olan fakomatozlara eşlik eden 
retinal tümörlerin ve izole retinal hamartomların, güncel lite-
ratür desteği ile vurgulanması amaçlanmıştır.

Nörofibromatozis Tip-1  
(von Recklinghausen Hastalığı) 

Nörofibromatozis tip-1 (NF-1), nörofibromatozis tip-2 
(NF-2) ve schwannomatozisi içeren nörofibromatozlar, artmış 
tümör gelişme riski ile ilişkili heterojen genetik bozukluk-
lardır.3 İnkomplet penetrasyonlu otozomal dominant olarak 
kalıtılan ve 1/3000’lük insidans ile daha sık görülen NF-1; 
1882’de patolog Friedrich Daniel von Recklinghausen tara-
fından tanımlanmıştır ve çoklu sütlü kahve (café-au-lait) ma-
külleri, lentijinöz maküller, iriste Lisch nodülleri (melanositik 
hamartomlar), kemik lezyonları, ve sinir sistemi tümörleri ile 
karakterizedir.4-6 Hücre büyümesinin kontrolünde önemli bir 
sinyal molekülü olan Ras proto-onkogeninin negatif regülatö-
rü olarak işlev gören sitoplazmik bir protein olan nörofibromi-
ni kodlayan ve 17q11.2 kromozomunda lokalize olan NF1 ge-
ninde meydana gelen mutasyonlara bağlı olarak normal hücre 
döngüsünün düzenlenmesi bozulmaktadır.7 Nörofibromatozis 
tip-1 olgularında malign periferik sinir kılıfı tümörleri, beyin 
tümörleri ve özellikle 50 yaş altı kadınlarda meme tümörü ge-
lişme riski artmıştır.4

Nörofibromatozis tip-1 hastalarında ön segment ve okü-
ler adneksiyel yapılar sıklıkla tutulmakta olup retina tutulumu 
daha nadirdir. Retinal astrositik hamartomlar (RAH), kapiller 
hemanjiyomlar, vazoproliferatif tümörler ve retina ile retina 
pigment epitelinin kombine hamartomları NF-1 hastalarında 
görülen retinal tümörler arasındadır.8-10 Nörofibromatozis tip-
1’li olgularda ayrıca iyi sınırlı, küçük, tirbüşon görünümünde 
retinal venlerin küçük dallarından köken alan retinal vasküler 
anormallikler bildirilmiştir. Bu anormalliklerin Parrozzani ve 
arkadaşlarının3 294 hasta ile yaptıkları çalışmalarında görül-
me sıklığı %6.1, Moramarco ve arkadaşlarının6 334 hasta ile 
yaptıkları çalışmalarında ise görülme sıklığı %31.4 olarak 
bildirilmiştir.5 Nörofibromatozis tip-1’deki retinal vasküler 
anormalliklerin konjenital olduğu ve vazomotor sinir hücre-
lerinin nöral krestten göçü sırasında meydana gelen hata ile 
ilişkili olduğu düşünülmektedir. Retinal vasküler anormal-
likler; basit tortuozite artışı şeklinde olabileceği gibi tirbüşon 
görünümünde ya da tortuoz damarların uçlarının tüten sigara 
dumanı (puff of smoke) şeklinde olduğu moyamoya benzeri 
konfigürasyonda da olabilmektedir. Tirbüşon retina paterni ve 
moyamoya benzeri konfigürasyonun tanıda yüksek özgüllüğe 

(%100) ve pozitif prediktif değere sahip olması, bu iki bulgu-
yu NF-1 tanısıyla yüksek oranda ilişkilendirebilir hale getir-
mektedir.6 Bu bulgular iyi huylu olup retinal iskemi, eksüdas-
yon, kanama, vasküler sızıntı, görmede azalma gibi durumlara 
neden olmamaktadır.11

Lu ve arkadaşları12 NF-1 tanılı bir hastada tirbüşon ben-
zeri retinal damarların ve retinal arteriyel makroanevrizmanın 
birlikte izlendiğini bildirmişlerdir. Nörofibromin proteininde 
meydana gelen fonksiyon kaybının NF-1’li hastalarda; endo-
telyal proliferasyonda bozulma, endotel dejenerasyonu, arte-
riyel stenoz, düz kas kaybı ve anevrizma gelişimine yol açan 
fibrozis ile ilişkili olduğunu belirtmişlerdir. Retinal arteriyel 
makroanevrizma oluşumunun esas olarak hastada NF-1’in bir 
başka komplikasyonu olan sistemik hipertansiyonun varlığına 
bağlı olduğunu öne sürmüşlerdir.12

Nörofibromatozis Tip-2

Nörofibromatozis tip-2 bilateral vestibüler schwannomlar, 
çoklu merkezi sinir sistemi tümörleri (meningiomlar, gliomlar 
ve spinal ependimomlar vb.), deri tümörleri ve juvenil katarakt 
ile karakterize, Schwann hücrelerinin büyümesinden sorumlu 
olan 22q kromozomundaki merlin geninin mutasyonu sonucu 
ortaya çıkan otozomal dominant bir hastalıktır.13,14 Tahmini in-
sidansı 33.000 canlı doğumda bir ile 87.410 canlı doğumda bir 
arasındadır.13 Nörofibromatozis tip-2 hastalarında görülebile-
cek retinal bulgular arasında epiretinal membran, retinal hamar-
tom, retina ve retina pigment epitelinin kombine hamartomları 
yer almaktadır (Şekil 1).15 

Retinal kombine hamartomlar ve epiretinal membranlar, 
NF-2’nin en yaygın retinal bulguları olarak öne çıkmaktadır.16 
Retina ve retina pigment epitelinin kombine hamartomları; 
nörosensöriyel retinada, bazıları gliozis ile lipid eksüdasyo-
nuna sebep olabilen anormal tortuoz damarları içeren ve kom-
şu damarlarda da tortuozite artışına sebep olabilen pigmentli, 
eleve, iyi huylu, konjenital tümörlerdir. Genellikle epiretinal 
membran ile birlikte izlenmektedir.14 Retina ve retina pigment 
epitelinin kombine hamartomu genel popülasyonda sporadik 
ve tek taraflı olarak görülürken; NF-2 hastalarında daha sık-
lıkla bilateral görülmektedir.14,17 Nörofibromatozis tip-2 has-
talarında görülen retina ve retina pigment epitelinin kombine 
hamartomu genellikle çocukluk yaş döneminde de-novo mu-
tasyonlar ile ilişkili olarak ortaya çıkmakta ve bu olgularda 
klinik seyir daha şiddetli olmaktadır.18 

Nörofibromatozis tip-2 hastalarında idiyopatik epiretinal 
membran oluşumu da literatürde bildirilmiştir.18,19 Feucht ve 
arkadaşları;20 NF-2 tanılı 48 hastayı inceledikleri çalışmala-
rında retina anormalliklerinin (epiretinal membranlar veya re-
tinal mikroanevrizmalar) 25 hastada (%52) izlendiğini bildir-
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mişlerdir. Nörofibromatozis 2 geninin embriyolojik gelişimin 
erken evrelerinde vitreusun, lens arka kutbunun ve retinanın 
gelişiminde etkili olduğu; ileri evrelerde ise özellikle vitre-
oretinal arayüzeyde glial proliferasyonu kontrol ettiği bilin-
mektedir.18 

Şekil 1: Nörofibromatozis tip-2 tanılı 15 yaşında kadın hastanın sağ gö-
züne ait renkli fundus fotoğrafında (A); fovea superiorunda (beyaz ok) 
ve üst nazal midperifer retinada (sarı ok) rölatif olarak düzensiz sınırlı, 
kabarık olmayan, grimsi saydam görünümde retinal astrositik hamar-
tomlar izlenmektedir. (B) Aksiyel post-kontrast T1 ağırlıklı manyetik re-
zonans görüntüleme kesitinde bilateral yedinci ve sekizinci kraniyal sinir 
kompleksinden kaynaklanan schwannom (kırmızı oklar) görülmektedir. 
Fovea superiorundaki (C) ve üst nazal midperifer retinadaki (E) lezyon-
lardan geçen spektral-domain optik koherens tomografi kesitlerinde (D 
ve F) esas olarak retina sinir lifi tabakasını tutulduğu lezyonların retina 
yüzeyinden hafif kabarık olduğu ve hiperreflektif özellik gösterdiği izlen-

mektedir.

Tuberosklerozis (Bourneville Hastalığı)

Tuberosklerozis çoklu sistemik hamartomlarla (deri, beyin, 
akciğerler, gözler, kalp, böbrekler ve kemikler dahil) karakterize, 
yüksek penetrasyon ve değişken fenotipik ekspresyon ile otozo-
mal dominant kalıtılan, ilk defa 1880’de Bourneville tarafından 
tanımlanan bir fakomatozdur.21-23 Sıklığı 1/6000 olarak bildirilen 
tuberosklerozis, tümör büyümesini inhibe eden hamartin ve tu-
berini kodlayan sırasıyla TSC1 (kromozom 9q34) ve TSC2 (kro-
mozom 16p13) genlerinin mutasyonlarından kaynaklanmakta-

dır.24-26 TSC2 mutasyonları (%75-80), TSC1’den (%10-30) daha 
sık görülmekte ve daha şiddetli hastalığa neden olmaktadır.27 
Hastaların yaklaşık %50’sinde retina ve optik sinirde hamartom-
lar ortaya çıkmaktadır ve RAH varlığı, tuberosklerozis tanısı için 
majör kriterlerden biridir.28 Tuberosklerozis hastalarındaki en sık 
göz bulgusu RAH’tır.29 Retinal astrositik hamartomların çoğu 
asemptomatik olsa da veya yaşam boyunca kademeli olarak ge-
rilese de, bazı istisnai vakalarda makula ödemi, lipid eksüdaları, 
seröz retina dekolmanı veya vitreus kanaması gibi semptomatik 
değişiklikler meydana gelebilmektedir.30

Retinal astrositik hamartomların oftalmolojik görünümleri-
ne göre üç morfolojik tipi tanımlanmış olup bunlar (1) pürüzsüz, 
rölatif olarak düz, kalsifiye olmayan, grimsi saydam lezyonlar 
(Şekil 2); (2) multinodüler, kabarık, kalsifiye, dut benzeri, opak 
lezyonlar ve (3) her ikisinin özelliklerini taşıyan kombine lez-
yonlardır. Retinal astrositik hamartomların çapları 0.5 ila 5.0 
mm arasında değişebilmekte olup RAH varlığı hastalık seyri 
açısından iyi prognostik faktör olarak kabul edilmektedir.31 

Şekil 2: Tuberosklerozis tanılı 14 yaşında kadın hastanın sağ (A) ve sol 
(B) gözüne ait renkli fundus fotoğraflarında pürüzsüz, rölatif olarak düz, 
kalsifiye olmayan, grimsi saydam görünümde retinal astrositik hamar-
tomlar (sarı oklar) izlenmektedir.

Pichi ve arkadaşları32 2016 yılında RAH izlenen 43 tu-
berosklerozis hastasını incelemişler ve optik koherens to-
mografi (OKT) bulgularına göre RAH’ı dört tipe ayırmış-
lardır. Bu sınıflandırma daha sonra Mutolo ve arkadaşları33 
tarafından tip 2’nin tip 2a ve tip 2b olarak alt gruplara ay-
rılması şeklinde modifiye edilmiştir (Tablo 1).33 Kato ve ar-
kadaşları,28 yedi tuberosklerozis hastasının 10 gözündeki 23 
RAH’ın 22’sini Pichi’nin önerdiği sınıflamaya göre dört gru-
ba ayırmışlar ve RAH lezyonlarındaki OKT bulgularını in-
celemişlerdir. Bu inceleme sonucunda; RAH sınıflamasında 
zorluk yaşadıklarını, aynı grup içerisindeki lezyonlarda bile 
tutulan retina derinliğinin benzer olmadığını, tümörün mak-
simal kalınlığı ile tümör içi homojen/heterojen reflektivite-
nin yapılan tanımlama ile uyuşmadığını, vitreusta seeding’in 
sık görüldüğünü ancak sınıflamada olmadığını, Pichi’nin 
sınıflamasındaki gruplarda görülen sistemik birlikteliklerin 
kendi hastalarındaki sistemik birliktelikler ile örtüşmediğini 
bildirmişlerdir.28



50
Köksaldı S, Kayabaşı M, Saatci OA. Fakomatozlara Eşlik Eden Retinal Tümörler ve İzole Retinal Hamartom.  
Güncel Retina 2024; 8 (1): 47-53.

CURRENT RETINA - GÜNCEL RETINA

Tablo 2: Retinal astrositik hamartomların OKT tabanlı 
sınıflaması ve sistemik birliktelikleri

Tip OKT Karakteristikleri
Sistemik 
Birliktelikler

Tip 1

Rölatif olarak düz, içi yarı şeffaf, açık 
gri ve parlak görünümde olan tümör, 
esas olarak retina lifi tabakasını 
tutar. Dış retina tabakaları normaldir. 
Retinada traksiyon yoktur.

-

Tip 2

Eleve ve kubbe şeklindeki tümör 
nedeniyle retinada kısmi veya tam 
kat dezorganizasyon görülebilir. Dış 
retina katmanları tümörün gölgeleme 
etkisi ile maskelenir. Retinada hafif 
traksiyon mevcuttur. Kutanöz fibröz 

plaklar
a

Rölatif olarak düz, içi homojen 
yapıda olan tümör.

b
Protrüde, içi heterojen yapıda, 
küçük boşluklar/kistler ve vasküler 
kalsifikasyon içeren tümör.

Tip 3

Mantar şeklindeki tümörün içinde 
kalsifikasyona işaret eden güve 
yeniği şeklinde, optik olarak 
boş alanlar mevcuttur. Tümörün 
arkasında optik gölgelenme izlenir.

Subependimal 
dev hücreli 
astrositomlar

Tip 4
Eleve, kubbe şeklinde olan tümör tek 
ve geniş bir boşluk içerir. Tümörün 
arkasında optik gölgelenme izlenir.

Pulmoner 
lenfanjiyomatozis

OKT: Optik koherens tomografi

Tuberosklerozis hastalarındaki RAH’ların çoğu stabil 
seyretmekle birlikte ilerleyici büyüme gösteren agresif ha-
martomlar da görülebilmektedir. Bu tümörler genellikle pe-
ripapiller yerleşimlidir, progresif olarak büyür ve eksüdatif 
retina dekolmanı, vitreus kanaması ile neovasküler glokom 
gibi komplikasyonlara yol açabilir.27,34

Semptomatik RAH’ların tedavisinde, nörosensöriyel re-
tinada termal hasar oluşturma amacıyla argon lazer tedavisi 
uygulanabilmektedir. Tekrarlayan lazer tedavilerinin makula 
neovaskülarizasyonu gelişimine yol açabildiği gösterilmiştir. 
Fotodinamik tedavi, komplikasyon riski daha az olan, etkili bir 
alternatiftir. mTOR (mammalian target of rapamycin) inhibis-
yonu mekanizması ile etki gösteren sirolimus ve everolimus 
gibi ilaçlar, tuberosklerozis ile ilişkili RAH’ların boyutunu 
azaltmada etkili bulunmuştur.35,36 Bunun dışında intravitreal 
anti-vasküler endotelyal büyüme faktörü uygulanması, vitre-
oretinal cerrahi ve mikropulse lazer uygulanması literatürdeki 
diğer tedavi seçenekleri arasında yer almaktadır.29,37,38 Agresif 
lezyonlar nadirdir ve lazer tedavisine veya cerrahi tedaviye 
(vitreoretinal cerrahi) iyi yanıt vermeyebilirler. Görmeyen, 

ağrılı gözler için enükleasyon gerekebilmektedir.27,30

İzole Retinal Hamartom

İzole retinal hamartomlar (retinal astrositik hamartom); 
retina sinir lifi tabakasındaki astrositlerden köken alan, nis-
peten nadir görülen, iyi huylu, minimal büyüme gösterebilen 
veya hiç büyüme göstermeyen glial tümörlerdir. Histopato-
lojik olarak lezyonların fibröz astrositlerden, büyük gemis-
tositik astrositlerden veya Müller hücreleri de dahil olmak 
üzere birkaç tip glial hücreden oluşabileceği gösterilmiş-
tir.39-41 Astrositlerin histolojik görünümlerinden dolayı bu şe-
kilde adlandırılan astrositik hamartomlar, normalde orijinal 
yerinde bulunan bir dokunun anormal proliferasyonu olarak 
kabul edilmektedir.42 Klasik olarak tuberosklerozis ve nöro-
fibromatozis gibi sistemik fakomatozlarla ilişkili olmakla 
birlikte, bu lezyonlar sağlıklı bireylerde rastlantısal olarak 
da saptanabilir. Sistemik hastalıklarla ilişkili lezyonlar mul-
tifokal ve bilateral özellik gösterebilirken; izole olanlar tek 
ve unilateral olma eğilimindedir (Şekil 3).43 Sinir lifi tabaka-
sı astrositlerinin hamartomları, optik diskten perifer retinaya 
kadar herhangi bir yerde görülebilir.42

İzole retinal hamartom sıklıkla tek taraflıdır ve optik disk 
komşuluğunda, arka kutupta yerleşme eğilimindedir. İzole 
retinal hamartomun ortalama görülme yaşı 27 iken sistemik 
hastalıklarla birlikte olan retinal hamartomlarda ortalama 
görülme yaşı 14.5 olarak bildirilmiştir.42 Bu nedenle, retinal 
hamartomla başvuran daha genç hastalarda sistemik bir has-
talığa sahip olma olasılığı daha yüksektir. Bununla birlikte, 
sistemik bulgularla ilişkili olmayan spontan lezyonlarla baş-
vuran çocuk hastalar bildirilmiştir (Şekil 4).44 İzole retinal 
hamartomlar erkeklerde kadınlara göre iki kat daha sık iz-
lenmektedir.42

Tanı için OKT, multimodal görüntüleme ve fundus flore-
sein anjiyografi gibi görüntüleme yöntemlerinin kullanılma-
sı esastır. Optik koherens tomografide multifokal, yuvarlak, 
güve yeniği görünümünde lezyonlar ve intraretinal kalsifikas-
yonlar karakteristiktir.41 Nadir durumlarda, retinoblastomdan 
ayırt etmek için ince iğne aspirasyon biyopsisi gerekebilmek-
tedir.45 İzole retinal hamartom nadiren büyüyerek retinada 
eksüdasyona, maküler ödeme, epiretinal membran formas-
yonuna, vitreus kanamasına, maküler neovaskülarizasyona, 
vitreusta seeding’e, iris neovaskülarizasyonuna, neovasküler 
glokom ve retina dekolmanına neden olabilmektedir.46



51

CURRENT RETINA - GÜNCEL RETINA

Köksaldı S, Kayabaşı M, Saatci OA. Fakomatozlara Eşlik Eden Retinal Tümörler ve İzole Retinal Hamartom.  
Güncel Retina 2024; 8 (1): 47-53.

Şekil 3: Yetmiş yaşında erkek hastanın sağ gözünde ait renkli fundus 
fotoğrafında (A); optik disk inferotemporalinde etrafı rölatif olarak 
düzgün sınırlı, multinodüler, kalsifiye, kabarık görünümde izole retinal 
astrositik hamartom izlenmektedir. Lezyon fundus otofloresan görüntü-
lemede (B) hiperotofloresan; erken (C) ve geç (D) faz fundus floresein 
anjiyografide hiperfloresan özellik göstermektedir. Lezyon reflektans 
görüntülemede hiperreflektan karakterdedir (E). Spektral-domain op-
tik koherens tomografide (F) retina sinir lifi tabakasında kalınlaşma ve 
hiperreflektivite (kırmızı ok) ile kalsifikasyona işaret eden güve yeniği 
şeklinde optik olarak boş alanlar (mavi oklar) izlenmektedir. Dış retina 
tabakalarının detayı, lezyona bağlı gölgelenme etkisi nedeniyle seçile-
memektedir.

Şekil 4: On beş yaşında kadın hastanın sol gözünde ait renkli fundus 
fotoğrafında (A); optik disk inferonazalinde etrafı rölatif olarak düz-
gün sınırlı, multinodüler, kalsifiye, kabarık görünümde izole retinal 
astrositik hamartom izlenmektedir. Lezyon fundus otofloresan gö-
rüntülemede (B) hiperotofloresan; erken (C) ve geç (D) faz floresein 
anjiyografide hiperfloresan özellik göstermektedir. Lezyon reflektans 
görüntülemede hiperreflektan karakterde (E); spektral-domain optik 
koherens tomografide (F) retina sinir lifi tabakasında kalınlaşma ve 
hiperreflektivite (kırmızı ok) ile, kalsifikasyona işaret eden güve ye-
niği şeklinde hiporeflektif zeminde hiperreflektif noktalar (mavi ok) 
şeklinde izlenmektedir. Dış retina tabakalarının detayı, lezyona bağlı 
gölgelenme etkisi nedeniyle seçilememektedir.

Sonuç

Fakomatozlarda görülebilen retina tümörleri arasında reti-
nal astrositik hamartomlar, kapiller hemanjiyomlar, vazoproli-
feratif tümörler ve retina ile retina pigment epitelinin kombine 
hamartomları bulunmaktadır. Retinal astrositik hamartomlar tu-
berosklerozis hastalarının yaklaşık yarısında görülebilmektedir 
ve hastalık seyri açısından iyi prognostik faktör olarak kabul 
edilmektedir. İzole retinal hamartomlar ise sistemik birliktelik 
göstermeyip; çoğunlukla tek ve unilateral görülme eğiliminde 
olup, optik disk komşuluğunda ve arka kutupta yerleşebilmek-
tedir. Fakomatoz hastalarında retinal tümör olasılığı akılda tu-
tulmalı ve hastalar bu konuda bilgilendirilmelidir.

Açıklama
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