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ÖZ

 Von  Hippel-Lindau (VHL)  hastalığı çok sayıda sistemi et-
kileyen kalıtsal bir kanser sendromudur. En belirgin göz 
bulgusu retinal hemanjioblastomlardır. Retinal hemanjiob-
lastomların tedavisi lezyonun  yerleşim yerine, büyüklüğü-
ne  ve sekonder komplikasyonlara  göre değişir. Bu çalış-
mada 14 yaşında VHL tanısı alan erkek hastanın 14 yıllık 
takip süresince gözlenen klinik bulguları, tedavi yaklaşımı 
ve hastalığın uzun dönemdeki sonuçları tartışılmıştır.
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ABSTRACT

 Von  Hippel-Lindau (VHL) disease is a hereditary cancer syn-
drome affecting multiple systems. The most common ocu-
lar finding is the presence of retinal hemangioblastomas. 
Treatment of retinal hemangioblastomas depends on the 
location and size of the lesion and the presence of second-
ary complications. This study presents clinical findings, treat-
ment modalities and long-term prognosis of a  14 year-old 
male patient with VHL disease followed up for 14 years.
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GİRİŞ

Von  Hippel-Lindau (VHL) hastalığı  çok sayıda sis-
temi tutan, santral sinir sistemi (SSS) ve retinada heman-
jioblastom, renal hücreli karsinom, epididim kistadeno-
mu, feokromasitoma, pankreas tümörü gibi benign ve 
malign yapıdaki tümörlerle ve pankreas, karaciğer ve 
renal kist gibi kistik lezyonlarla seyreden ailevi  kanser 
sendromu olup otozomal dominant geçişlidir. Hastalık 
sıklıkla 20-40 yaşlarında görme azlığı, bulantı, kusma 
veya nörolojik bulgularla ortaya çıkar. Klinik olarak en  
belirgin lezyon, olguların %50’sinde görülen retinal he-
manjioblastomlardır.1-3

Hemanjioblastomlar  sıklıkla retinada  yerleşmekle 
birlikte, %15 oranında optik disk üzerinde de yerleşebilir. 
Olguların  %30’unda çok sayıda olabilir, endofitik veya 
egzofitik gelişim gösterebilirler. Hemanjioblastomlar kü-
çük ise iri bir mikroanevrizmaya benzeyebilir. Lezyonlar 
daha büyük ise turuncu-kırmızı renkli olup besleyici ve 
boşaltıcı damarları belirgindir. 

Lezyonlar genellikle yavaş seyirli bir büyüme göste-
rirler, nadiren gerileyebilir veya aynı kalırlar. Tümörün 
büyümesinin, tümördeki stroma  hücrelerinden salgıla-
nan  vasküler büyüme faktöründen (VEGF) kaynaklan-
dığı ileri sürülmüştür.3 Tanı klinik muayene ile kolaylıkla 
konabilir. Fluoresein anjiografi (FA) ile besleyici ve boşal-
tıcı damarlar net olarak izlenir.

Görme azlığının nedeni hemanjioblastomun yol 
açtığı retina içi veya altı eksudasyon, epiretinal memb-
ran, traksiyonel veya seröz dekolman ve vitre içi kana-
malardır.4,5

Retinal hemanjioblastomlar tedavi edilmezlerse çe-
şitli komplikasyonlara neden olabilirler. Tedavide lezyo-
nun büyüklüğüne ve yerleşim yerine göre, izlem, lazer 
fotokagülasyon,6,7 plak radyoterapi,8 kriyoterapi,9 foto-
dinamik tedavi,10 anti-VEGF tedavi11 veya  vitreoretinal 
cerrahi12 uygulanabilir. 
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OLGU SUNUMU

VHL tanısı almış 14 yaşındaki erkek hasta 1997 yı-
lında sağ gözünün görmemesi şikayeti  ile retina bölü-
müne sevk edilmişti. Hasta, sol böbrekteki kist nedeni ile 
ameliyat edilmişti. Yapılan muayenede sağ gözün gör-
mesi P (-) düzeyindeydi. 

Ön segmenti doğal, göz içi basıncı (GİB) 12 mmHg 
olan hastanın retinasının dekole olduğu, üst temporal 
arter ve venin çok genişlediği, retina periferinde çok 
sayıda turuncu renkte hemanjioblastomların  olduğu 
izlendi (Resim 1,2). 

Sol gözü 10/10 gören hastanın bu gözde GİB 16 
mmHg ve ön segmenti doğaldı. Fundus muayenesinde;  
üst temporalde kırmızı turuncu renkte, birisi yaklaşık iki 
disk büyüklüğünde, diğerleri daha küçük 4 ayrı periferik 
endofitik hemanjioblastom olduğu, bunların besleyici ve 
boşaltıcı damarlarının genişlemiş ve kıvrımlanmış olduk-
ları izlendi (Resim 3). 

Hastanın sol gözündeki hemanjioblastomlara, olu-
şabilecek ve görmeyi azaltacak komplikasyonları önle-
mek ve görmeyi korumak amacıyla argon lazer yapılma-
sı planlandı. 

İki ay arayla 4 kez lezyon üzerine ve bir kez  besle-
yici damara, uzun süreli (0.2-0.3 sn), düşük enerjili (200 
mw), geniş spotlu (500 mikron) argon lazer uygulandı 
(Resim 4). VHL tanısını daha önce almış olan hastanın 
anne, baba ve üç kardeşinde  ve diğer yakınlarında 
VHL hastalığı ile ilgili bulgu tesbit edilemedi. Hastamızın 
manyetik rezonans görüntüleme bulguları ve nörolojik 
bulguları normal olarak değerlendirildi.

Hasta 4 yıl sonra kontrole geldiğinde sol gözünün 
görmesi 10/10 olup,  makülada  küçük sert eksuda-
ların olduğu ve damarların normal büyüklükte olduğu 
izlendi. Optik disk başında küçük bir hemanjioblastom 
gözlendi (Resim 5). 

Onuncu yılda tekrar görülen hastanın solda görmesi 
yine 10/10 düzeyinde olup, disk başında ve periferde 
yeni hemangioblastomların geliştiği, üst temporaldeki 
lezyonun ise tam olarak kapanmadığı görüldü. Bu arada 
hastanın bir kere daha böbrek ve karaciğerdeki  kisti için 
opere edildiği öğrenildi. Hastaya bir tedavi uygulamayıp 
izleme kararı alındı. Bu sürede kontrollerine gelmeyen 
hasta ilk başvurusundan 14 yıl sonra sol gözde bulanık 
görme nedeni ile şubat 2011’de tekrar kontrole geldi.  

Resim 1: Sağ göz üst temporalde retinanın dekole olduğu, üst 
temporal arter ve venin çok genişlediği görülmektedir.

Resim 3: Sol göz üst temporalinde kırmızı- turuncu renkte, farklı 
büyüklüklerde periferik retinal hemanjioblastomlar  ve bunların  ge-
nişlemiş ve kıvrımlanmış besleyici-boşaltıcı damarları izlenmektedir.

Resim 2: Aynı gözde retina periferinde çok sayıda turuncu 
renkte hemanjioblastomların  olduğu izlenmektedir.

Resim 4: Lezyonlara, çevresine ve besleyici damara  uygula-
nan lazer sonrası çekilen renkli fundus fotoğrafında lazer spot-
ları belirgin olarak seçilmektedir.
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Sol gözde vitre içi kanaması olan hastanın görme-
si 7/10 düzeyindeydi. Fundusu flu aydınlanan  hastanın 
disk başındaki ve üst temporaldeki hemanjioblastomun 
büyüdüğü izlendi. 

FA’de hem disk başındaki, hem de üst temporal-
deki hemanjiblastomun hiperfloresan olduğu, daha alt-
taki lezyonların ise tamamen kapandığı izlendi (Resim 
6, 7a,b). 

TARTIŞMA

VHL  hastalığının en erken ve en sık görülen bulgu-
su retinal hemanjioblastomlardır. Hastalığın tanısı tipik 
bulgular ve aile anamnezi ile klinik olarak konulur. Tanı 
kriterleri Melmon ve Rosen tarafından 1964 yılında ta-
nımlanmıştır. Buna göre ailede hastalık hikayesi varsa, 
retina veya santral sinir sisteminde (SSS) sadece bir tane 
hemanjioblastom olması ya da iç organlarda lezyonlar-
dan birinin olması  tanı için yeterlidir. 

Aile hikayesi yoksa, retina veya SSS de  iki veya daha 
fazla hemajioblastomla beraber iç organlarda bir lezyon 
olması gerekir.13 

Aile hikayesi olmayan hastamızın bulguları yukarı-
daki tanı kriterlerine uygundu ve bize başvurmadan önce 
VHL hastalığı tanısı almıştı. Hemanjioblastomların yoğun 
eksudasyon nedeni ile seçilemediği durumlarda, Coat’s 
hastalığı, kavernöz hemanjiom, retinal makroanevrizma, 
familyal eksudatif vitreoretinopati ve vazoproliferatif reti-
na tümörü  ayırıcı tanıda düşünülmelidir.14,15 Retinadaki 
hemanjioblastomlar  yavaş gelişen, benign yapıda tü-
mörlerdir. Fakat tedavi edilmediklerinde maküler ödem, 
eksudatif ve traksiyonel  retina dekolmanı, vitre içi ka-
nama, ağrılı neovasküler glokom gibi komplikasyonlara 
neden olabilirler.4,5 

Hastamızda sağ gözün görmemesi retina dekolma-
nına, izlem süresince sol gözün görmesinin azalması ise 
vitre içi kanamaya bağlıydı.Retinal hemanjioblastomların  
standart bir tedavi şekilleri yoktur. Lezyonun yerine, bü-
yüklüğüne ve nerede yerleştiğine bağlı olarak değişebilir. 

Klinik izlem, lazer fotokagülasyonu, fotodinamik te-
davi, radyoterapi, anti- VEGF tedavi ve vitreoretinal cer-
rahi uygulanabilir.6-12 Eksudasyonların makülayı etkiledi-
ği ve görmeyi azalttığı durumlarda tedaviye başlanması 
gerekmektedir. 

Resim 5: Lazer tedavisinden 4 yıl sonraki birleştirilmiş fundus 
resminde damarların normal büyüklükte olduğu, optik disk 
üzerinde yeni bir hemanjioblastomun geliştiği izlenmektedir. 
Hastanın görmesi 10/10 düzeyindedir.

Resim 7a,b: On dört yıl sonraki izleminde vitreus hemorajisi nedeniyle fundusu flu aydınlanan  hastanın FA’de hem disk başındaki, 
hem de üst temporaldeki hemanjioblastomların  hiperfloresan olduğu, daha alttaki lezyonların ise tamamen kapandığı izlenmektedir.

Resim 6: Tedavinin 14. yılında vitreus hemorajisi ile gelen has-
tanın fundusu flu olarak aydınlanmaktadır. Optik disk başında-
ki hemangioblastomun büyüdüğü  görülmektedir.
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Büyüdüğü zaman tedavi güçleştiği için tümörün 
küçükken tedavi edilmesi de önerilmektedir.15  Retinal 
hemanjioblastomlar 2.5 disk çapından küçük ise lazer 
fotokoagülasyonu  veya krio ile tedavi edilebilirler. Lazer 
lezyonun direkt üzerine, besleyici damarına  veya ikisine 
aynı anda uygulanabilir. 

Lazer sonrası oluşabilecek eksudatif dekolmanı ön-
lemek için uygulamanın birkaç seansda yapılması ge-
rekir.15 Olgumuzun sağ gözündeki biri yaklaşık iki disk 
çapında, diğerleri disk çapından daha küçük olan he-
manjioblastomlara iki ay ara ile dört kez ve besleyici da-
mar üzerine de bir kez argon yeşil lazer uygulanmıştır. 
Lane ve ark., 15 olgunun 26 gözündeki  ekstrapapiller 
kapiller hemanjiomlara 1-2 hafta ara ile çok sayıda ar-
gon lazer uygulamışlar, lezyonlardan biri hariç hepsinin 
kapandığını bildirmişlerdir.16 

Büyük lezyonların kapatılmasında besleyici damara 
lazer uygulanmasının tedavide daha etkili olduğunu be-
lirtmişlerdir. Blodi ve ark., çalışmasında da  2.5 disk ça-
pından küçük ve ekstrapapiller yerleşimli lezyonlar hem 
direkt, hem de besleyici damara lazer uygulamasına çok 
iyi yanıt vermiş ve ve komplikasyon  görülmemiştir.6

Oküler ortam opasiteleri nedeniyle lazer yapılama-
dığı durumlarda periferik yerleşimli küçük lezyonlara krio 
uygulanabilir. Lezyonlar 2.5 disk çapından büyük  ise 
tedavi edilmeleri zordur. Başlangıç olarak lazer, lezyon 
periferde ve oküler ortamlar  lazer için uygun değilse kri-
yo uygulanabilir.9 Hastamızın düzensiz aralıklarla geldiği 
14 yıllık izlemi sürecinde, 4. yılda lezyonların kapanmış 
olduğu, ancak optik diskte küçük bir hemanjioblastomun 
başladığı, 10. yılda periferde yeni lezyonların oluşma-
ya başladığı, disktekinin ise büyüdüğü, kapatılmış büyük 
lezyonun yeniden aktif hale geldiği gözlendi. 14 yıl sonra 
ise yeni lezyonlarla beraber  üst temporaldeki eski lezyo-
nun büyüdüğü ve hemangioblastomlara bağlı diğer bir 
komplikasyon olan vitre içi kanama geliştiği gözlendi. 

Hastamızdaki retinal hemangioblastomlar 2.5 disk 
çapından küçük ve yerleşimi  perifere yakın olduğu için 
argon yeşil lazer ile fotokoagülasyon uygulaması yapıldı. 
Uzun süreli takip sonucunda  yeni lezyonların gelişebile-
ceğini ve lazer ile kapatılmış lezyonların tekrar aktif hale 
gelebileceğini gözledik. 

Sonuç olarak VHL hastalığı bir çok sistemi etkileyen, 
önemli sistemik tutulumlar ile seyreden, retinal bulguları 
ile göz doktorlarını ilgilendiren bir hastalıktır. Bu hastala-
rın, SSS ve  batın organlarının tutulumu açısından diğer 
branş doktorları tarafından da belli aralıklarla görülmesi 
uygundur.
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