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Hamartomu Olgusu
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ABSTRACT

Cocuklugundan beri sag gézinde az gérme sikayeti olan
52 yasindaki erkek hastanin yapilan oftalmolojik muaye-
nesi ve optik koherense tomografi (OKT) ile fundus florese-
in anjiografi (FA) tetkikleri sanucu sag gézinde retfina reti-
na pigment epiteli kombine hamartomu (RRPEKH) oldugu
saptandi. RRPEKH malign melanom, retinoblastoma gibi
ciddi hastaliklarla karigtirilabileceginden dogru tani nem
arzetmektedir. Biz bu makalede RRPEKH olgusunu ayirici
tanilariyla beraber sunmak istedik.

Anahtar Kelimeler: Optik koherens tomografi, floresein anji-
ografi, infraokiler timérler.

The right eye since childhood, 52 years old male patient
suffering from low vision ophthalmologic examination
and OCT and FFA in the right eye as a result of
investigations were RRPEKH. RRPEKH serious diseases such
as retinoblastoma and malignant melanoma, the disease
might interfere with the correct diagnosis is important.
Although the differential diagnosis of a case of this article,
we wanted to offer RRPEKH.

Key Words: Intraocular tumor, optic coherence tomography,
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Retina ve retina pigment epitelinin kombine ha-
martomu (RRPEKH) icin 1973'de Gass ilk kez kombine
hamartom terimini kullanmigtir." Kombine Hamartom-
lar nadir rastlanan benign lezyonlardir. Koroidin malign
melanomu, retinablastom, koroidal nevis, morning-
glory disk anomalisi, epiretinal membran, retina pigment
epitelinin adenom ve adenokarsinomu, retina pigment
epitelinin konjenital hipertrofisi gibi hastaliklarla karigtiri-
labilirler.” Bu nedenle dogru tani konulmasi radikal teda-
vi girisimlerinin dnlenmesi agisindan dnemlidir.

Bizim bu calismada amacimiz klinigimize bagvu-
ran RRPEKH olan bir olguyu ayirici tanilariyla beraber
sunmaktir.
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Resim 1a: Geg faz FA gérintisi.

Resim 1c: Orta faz FA gérintisd.

OLGU SUNUMU

Sol gbézinde son zamanlarda az gérme sikayeti
ile bagvuran 52 yasinda erkek hasta anamnezinde sag
gdzinin cocuklugundan beri az gérdigini ifade etti.
Bunun Uzerine yapilan oftalmolojik muayenede; Hasta-
nin sa§ gézinde alternansi olmayan 450 ekzotropyasi
mevcuttu. Isik reaksiyonlari dogaldi. Sag gézinde vizyon
el hareketi dizeyinde, sol gézinde vizyon tashihle 0.4
idi. Géz i¢i basinglar (16 mmHg/15 mmHg) normal si-
nirlardaydi. On segment muayenesinde; sag gézinde
hafif arka subkapsiler katarakt, sol géziinde yogun arka
subkapsuler katarakt mevcuttu.

Fundus muayenesinde; sag gbézinde papillanin Gze-
rinden baglayan papillomakilar bant ve inferior tempo-
ral arkat Gzerinde makilaya kadar ilerleyen, yizeyden
kabarik kitlesel lezyon mevcuttu. Lezyonun gérinim ola-
rak heterojen bir yapisi vardi (merkezde hiperpigmente
periferinde hipopigmente alanlar ve lezyonun inferiorun-
da glial doku proliferasyonu izleniyordu).

Epiretinal membran nedeniyle makilar alanda
traksiyon geligsmisti. Makuler traksiyon sonucu lezyonun
merkezinde tortuosite artmig ¢ok sayida kigik damar
mevcutken periferindeki damarlarin dizlesmis oldugu
gozlendi. Sol gdzinde fundus bulgulari dogal olarak
saptandi.

Resim 1b: Erken faz FA gérintUsu.

Resim 1d: Geg faz FA gérintusu.

Oftalmolojik muayene sonuglarina gére hastanin
sol gézinde katarakt, sag gézinde retinada kitle lezyon
saptandi. Bunun Uzerine hastanin sol gézU katarakt icin
opere edildi. Sag gézindeki kitle lezyon icinde arka seg-
mentte kitleye yolacabilen hastaliklar agisindan ayirici
taniya yénelik Orbita B-mod ultrasonografi, optik ko-
herens tomografi (OKT), fundus floresein anjiografi (FA)
gibi oftalmolojik ve bazi sistemik tetkikler yapildi.

Hastanin renkli fundus fotografinda, optik sinir ba-
sindan basglayan papillomakiler bandi makilay ve infe-
rior temporal arkadi i¢ine alarak uzanan yizeyden ka-
barik lezyon gézlendi. Lezyon heterojen bir yapida olup
merkezi hiperpigmente periferi hiporpigmenteydi ve lez-
yonun inferior kismi yaklagik optik sinir bagi boyskligion-
de glial doku proliferasyonu icermekteydi.

Lezyon icinde cok sayida kigik tortuositesi artmig
damar mevcuttu. epiretinal membran varligr ve tortuo-
sitesi artmig damarlar retina yuzeyinde traksiyona neden
olmaktaydi (Resim 1a). Floresein anjiografi gériuntileri;
Erken faz FA gérintiusi; Makiler alandan optik sinir ba-
sina dogru uzanan epiretinal membran nedeniyle optik
sinir bagi bulanik gériniyor.

Lezyondaki glial doku iceren ve pigmentli alanlar
floresein blokajina neden oldugundan bu alanlar hipof-
loresans olarak izleniyor.
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Resim 2: Horizontal-Aksial dizlemdeki B-mod USG gériuntUsu.

Lezyon iginde tortuositeye ugramis cok sayida ki-
cuk damar vardir, lezyon cevresindeki retinal damarlarin
traksiyon nedeniyle duzlestigi ve yildiz seklinde bunlarin
lezyon merkezine dogru seyrettigi gorilmektedir (Resim
1b). Orta faz FA gérintisi; Lezyon cevresi belirgin ola-
rak segilebilmekte olup lezyonun pigmente ve glial doku
iceren alanlarinda var olan kicik damarlardan floresein
sizmakta ve hiperfloresans olarak gérilmektedir (Resim
1c). Geg faz FA gérintusi; Lezyon ici kicUk tortués da-
marlarin sizintisi ve boyanma nedeniyle hiperfloresans
artmighr (Resim 1d).

Horizontal-Aksial dizlemdeki B-mod USG gérint-
s0. Optik sinir bagindaki RRPEKH yiksek hiperreflektivite-
de, retina yizeyinden kabarik olarak gérilmekte ve ko-
roidde lokal kalinlagsmaya neden olmaktadir (Resim 2).
Hastanin sag gdzindeki lezyonun horizontal-seri (Raster
lines) alinmig OKT kesitleri; Optik sinir bagindan maku-
laya kadar olan alanda kitle gérintist mevcut. Kitlenin
yuzeyi hiperreflektif olup derin kisimlari gélgelenme gés-
termektedir. Epiretinal membranlar nedeniyle traksiyon-
lar ve retina yizeyinde foldlar olusmustur. Retinal kalin-
lagma ve distorsiyon gézlenmektedir (Resim 3).

Hastanin yapilan sistemik tetkiklerinde herhangi bir
sistemik hastaliga rastlanmadi.

TARTISMA

RRPEKHlart P %70’i kadin hastalarda gérilmekte-
dir." En énemli belirti hastalarin %60’inda agrisiz gor-
me kaybi, %18’inde sasihk, %5'inde sinek ucusmasi,
%3'0Unde |6kokori ve agridir. Ritin géz muayenesinde
tani %10 olarak bulunmus' tanisi ritin muayene sirasin-
da konulmugtur. Kombine hamartom optik sinir, juksta-
papiller bélge, makila ve orta perifere yerlesir.? Lezyo-
nun lokalizasyonu gérme keskinligi derecesini tayin eder.
Optik sinir basi, papillomakiler bant ve fovea yerlesimli
olanlar vizyon kaybina neden olurlar. Vizyon kaybi ma-
kilar lezyonlarda ekstramakilar olanlardan daha yuk-
sek olarak saptanmig.? Direkt olarak makilada olmasa
da retinal kingiklik ve epiretinal membran nedeniyle de
vizyon kaybi yapabilirler.

Resim 3: Horizontal-seri (Raster lines) alinmig OKT kesitleri.

Koroidal neovaskilarizasyon,®* vitre hemoraijisi ve
makilar hol>¢ gelisimi de sekonder vizyon kaybi ne-
denleridir.Bizim hastamizin lezyonu optik sinir basindan
baslayip papillomakiler bant Uzerinde yerlesmekte olup
epiretinal membran®¢ ve makilar traksiyon varligi nede-
niyle vizyonu el hareketi dizeyindeydi.

Kombine hamartomu olan ¢odu hastada sistemik
hastalik bulgusu yoktur. Ancak c¢ogu calismada N&-
rofibromatosis Tip 1 ve 2 ile iligki gésterilmistir.” Gass
1973'te, nérofibromatosis olan ve cafe-au-lait lekele-
ri olan hastalarda kombine hamartonu tanimlamis ve
RRPEKH'nun x-linked jUvenil retinosikisis ve optik sinir
basi pit'i ile iligkili oldugunu ayni zamanda bu tOmérlerin
optik sinir bagi kolobomu ve optik sinir bagi druzeni ile
gorilebilecegini bildirmigtir.! Kombine hamartom ayni
zamanda Fasial Hemanjioma, Tuberosiklerosis, Gorlin
Sendromu?® ve Jivenil Nasofaringeal Anjiofibroma has-
talarinda tanimlanmigtir.!

Kombine hamartom lezyonu belli bir derecede re-
tinadan kabariklik, pigmentasyon, damar tortuositesin-
de artig ve glial proliferasyon icerir.? Homartom sadece
retina yerlesimli degildir; preretinal, intraretinal ve sub-
retinal komponentlerinin varhgr ayirici tanida énemlidir.
Epiretinal membran ayirici tanida dikkate alinmasi gere-
ken en yaygin durumdur. Vaskiler tortuosite kadar vitre-
oretinal yizeyde de degisimler vardir.

Hiperpigmentasyon nadirdir. Epiretinal memb-
ran ile kombine hamartomun ayirimi zordur, epiretinal
membran cerrahi olarak eksize edilebilmesine ragmen
hamartomun intraretinal komponentinin de varolmasi
tam olarak eksize edilmesini énler. OKT, ultrasonografi
ve FA ayirici tanida temel gérintileme unsurlaridir.”1°
OKT, RRPEKH'ndaki vitreoretinal yiuzey bozukluklarini ve
intraretinal dUzensizlikleri géstermektedir.!
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Koroid melanomu daima subretinaldir, retinal in-
vazyon yoksa elevasyon gérilmez, vitreoretinal yUzeyde
degisim ve vaskiler tortuosite yoktur.'? Koroidal neviste
vitreoretinal yizeyde degisim ve vaskuler tortuosite yok-
tur. RPE'nin konjenital hipertrofisi dizdir ve retina da-
marlari normaldir. RPE'nin adenom ve adenokarsinomu
nadirdir ve genelde koyu siyah renktedir. Morning-Glory
disk anomalisi, koroidal neovaskilarizasyon, retinoblas-
tom, retinosikisis, kapiller hemanjiom diger ayirici tani-
daki hastaliklardir.

Bizim hastamizin ileri yasta olmasi, geldiginde vizyo-
nunun el hareketi dizeyinde olmasi ve ayni gézinde 45°
ekzotropya varligi nedeniyle herhangi bir tedavi endikas-
yonu bulunmamaktaydi.

RRPEKH bening bir lezyon olmasiyla beraber ma-
lign intraokiler tOmérlerle karisabilmesi ve gereksiz
enUkleasyonlarin énlenmesi agisindan tanisi énem arz
etmektedir.
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