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ABSTRACT

Von Hippel-Lindau (VHL) hastaligi ¢ok sayida sistemi et-
kileyen kalitsal bir kanser sendromudur. En belirgin géz
bulgusu retinal hemanijioblastomlardir. Retinal hemanijiob-
lastomlarin tedavisi lezyonun yerlesim yerine, biuyiklogo-
ne ve sekonder komplikasyonlara gére degisir. Bu calis-
mada 14 yaginda VHL tanisi alan erkek hastanin 14 yillik
takip stresince gézlenen klinik bulgular, tedavi yaklagimi
ve hastaligin uzun dénemdeki sonuglari tarhigilmigtir.
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GiRiS

Von Hippel-Lindau (VHL) hastahg ¢ok sayida sis-
temi tutan, santral sinir sistemi (SSS) ve retinada heman-
jioblastom, renal hicreli karsinom, epididim kistadeno-
mu, feokromasitoma, pankreas tOméri gibi benign ve
malign yapidaki timérlerle ve pankreas, karaciger ve
renal kist gibi kistik lezyonlarla seyreden ailevi kanser
sendromu olup otozomal dominant gegislidir. Hastalik
siklikla 20-40 yaslarinda gérme azhgi, bulanti, kusma
veya ndrolojik bulgularla ortaya cikar. Klinik olarak en
belirgin lezyon, olgularin %50'sinde gdrilen retinal he-
manjioblastomlardir.'3

Hemanijioblastomlar siklikla retinada  yerlesmekle
birlikte, %15 oraninda optik disk Uzerinde de yerlesebilir.
Olgularin %30’unda ¢ok sayida olabilir, endofitik veya
egzofitik gelisim gdsterebilirler. Hemanijioblastomlar k-
cuk ise iri bir mikroanevrizmaya benzeyebilir. Lezyonlar
daha buytk ise turuncu-kirmizi renkli olup besleyici ve
bosaltici damarlari belirgindir.

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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Lezyonlar genellikle yavas seyirli bir blyOme géste-
rirler, nadiren gerileyebilir veya ayni kalirlar. Tomérin
bUyUmesinin, timérdeki stroma hicrelerinden salgila-
nan vaskiler biyome fakiéronden (VEGF) kaynaklan-
digi ileri sOrolmuostir.® Tani klinik muayene ile kolaylikla
konabilir. Fluoresein anjiografi (FA) ile besleyici ve bosal-
tici damarlar net olarak izlenir.

Goérme azliginin nedeni hemanijioblastomun yol
ach@r retina ici veya alti eksudasyon, epiretinal memb-
ran, traksiyonel veya serdz dekolman ve vitre igi kana-
malardir.*®

Retinal hemanijioblastomlar tedavi edilmezlerse ce-
sitli komplikasyonlara neden olabilirler. Tedavide lezyo-
nun buytkligiune ve yerlesim yerine gére, izlem, lazer
fotokagilasyon,®’ plak radyoterapi,® kriyoterapi,’ foto-
dinamik tedavi,'® anti-VEGF tedavi'' veya vitreoretinal
cerrahi'? uygulanabilir.
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Resim 1: Sag gdz Ust temporalde retinanin dekole oldugu, Ust
temporal arter ve venin cok genisledigi gérilmektedir.

OLGU SUNUMU

VHL tanisi almig 14 yasindaki erkek hasta 1997 yi-
linda sag gézinin gérmemesi sikayeti ile retina bélu-
mune sevk edilmisti. Hasta, sol bébrekteki kist nedeni ile
ameliyat edilmisti. Yapilan muayenede sag gézin gor-
mesi P (-) dUzeyindeydi.

On segmenti dogal, géz ici basinc (GiB) 12 mmHg
olan hastanin retinasinin dekole oldugu, Ust temporal
arter ve venin cok genigledigi, retina periferinde ¢ok
sayida turuncu renkte hemanijioblastomlarin  oldugu
izlendi (Resim 1,2).

Sol gézi 10/10 géren hastanin bu gézde GIB 16
mmHg ve 6n segmenti dodaldi. Fundus muayenesinde;
Ust temporalde kirmizi turuncu renkte, birisi yaklagik iki
disk boytkloginde, digerleri daha kigiuk 4 ayri periferik
endofitik hemanjioblastom oldugu, bunlarin besleyici ve
bosaltici damarlarinin geniglemis ve kivrimlanmig olduk-
lari izlendi (Resim 3).

Hastanin sol gézindeki hemanjioblastomlara, olu-
sabilecek ve gérmeyi azaltacak komplikasyonlari énle-
mek ve gérmeyi korumak amaciyla argon lazer yapilma-
si planlandi.

Resim 3: Sol géz Ust temporalinde kirmizi- turuncu renkte, farkli
buyUkluklerde periferik retinal hemanjioblastomlar ve bunlarin ge-
niglemis ve kiviimlanmig besleyici-bosaltici damarlar izlenmektedir.

Resim 2: Ayni gdzde retina periferinde ¢ok sayida turuncu
renkte hemanijioblastomlarin oldugu izlenmektedir.

iki ay arayla 4 kez lezyon Uzerine ve bir kez besle-
yici damara, uzun sireli (0.2-0.3 sn), disuk enerijili (200
mw), genis spotlu (500 mikron) argon lazer uygulandi
(Resim 4). VHL tanisini daha énce almig olan hastanin
anne, baba ve U¢ kardesinde ve diger yakinlarinda
VHL hastaligi ile ilgili bulgu tesbit edilemedi. Hastamizin
manyetik rezonans gdérintileme bulgulari ve nérolojik
bulgular normal olarak degerlendirildi.

Hasta 4 yil sonra kontrole geldiginde sol gézinin
gérmesi 10/10 olup, makilada kictk sert eksuda-
larin oldugu ve damarlarin normal biytklukte oldugu
izlendi. Optik disk baginda kicuk bir hemanjioblastom
gdzlendi (Resim 5).

Onuncu yilda tekrar gérilen hastanin solda gérmesi
yine 10/10 dizeyinde olup, disk basinda ve periferde
yeni hemangioblastomlarin gelistigi, Ust temporaldeki
lezyonun ise tam olarak kapanmadigi gérildi. Bu arada
hastanin bir kere daha bébrek ve karacigerdeki kisti icin
opere edildigi 6grenildi. Hastaya bir tedavi uygulamayip
izleme karari alindi. Bu sirede kontrollerine gelmeyen
hasta ilk bagvurusundan 14 yil sonra sol gézde bulanik
gérme nedeni ile subat 201 1'de tekrar kontrole geldi.

Resim 4: Lezyonlara, gevresine ve besleyici damara uygula-
nan lazer sonrasi cekilen renkli fundus fotografinda lazer spot-
lart belirgin olarak secilmektedir.
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Resim 5: Lazer tedavisinden 4 yil sonraki birlestirilmis fundus
resminde damarlarin normal biyuklukte oldugu, optik disk
Uzerinde yeni bir hemanjioblastomun gelistigi izlenmektedir.
Hastanin gérmesi 10/10 dizeyindedir.

Sol gézde vitre igi kanamasi olan hastanin gérme-
si 7/10 dizeyindeydi. Fundusu flu aydinlanan hastanin
disk basindaki ve Ust temporaldeki hemanijioblastomun
boyidiugu izlendi.

FA’de hem disk bagindaki, hem de Ust temporal-
deki hemanjiblastomun hiperfloresan oldugu, daha alt-
taki lezyonlarin ise tamamen kapandigi izlendi (Resim
6, 7a,b).

TARTISMA

VHL hastaliginin en erken ve en sik gérilen bulgu-
su retinal hemanijioblastomlardir. Hastaligin tanisi tipik
bulgular ve aile anamnezi ile klinik olarak konulur. Tani
kriterleri Melmon ve Rosen tarafindan 1964 yilinda ta-
nimlanmigtir. Buna gére ailede hastalik hikayesi varsa,
retina veya santral sinir sisteminde (SSS) sadece bir tane
hemanijioblastom olmasi ya da i¢ organlarda lezyonlar-
dan birinin olmasi tani icin yeterlidir.

Aile hikayesi yoksa, retina veya SSS de iki veya daha
fazla hemaijioblastomla beraber ic organlarda bir lezyon
olmasi gerekir.™

Resim 6: Tedavinin 14. yilinda vitreus hemoraijisi ile gelen has-
tanin fundusu flu olarak aydinlanmaktadir. Optik disk baginda-
ki hemangioblastomun biytdigi gérilmektedir.

Aile hikayesi olmayan hastamizin bulgular yukar-
daki tani kriterlerine uygundu ve bize bagvurmadan énce
VHL hastaligi tanisi almigti. Hemanjioblastomlarin yogun
eksudasyon nedeni ile segilemedigi durumlarda, Coat’s
hastalii, kavernéz hemanjiom, retinal makroanevrizma,
familyal eksudatif vitreoretinopati ve vazoproliferatif reti-
na timérl ayiric tanida digintlmelidir.’* ' Retinadaki
hemanijioblastomlar yavas gelisen, benign yapida ti-
morlerdir. Fakat tedavi edilmediklerinde makiler 6dem,
eksudatif ve traksiyonel retina dekolmani, vitre ici ka-
nama, agrli neovaskiler glokom gibi komplikasyonlara
neden olabilirler.*®

Hastamizda sad gézin gérmemesi retina dekolma-
nina, izlem siresince sol gézin gérmesinin azalmasi ise
vitre i¢i kanamaya bagliydi.Retinal hemanijioblastomlarin
standart bir tedavi sekilleri yoktur. Lezyonun yerine, bi-
yukligine ve nerede yerlestigine bagli olarak degisebilir.

Klinik izlem, lazer fotokagulasyonu, fotodinamik te-
davi, radyoterapi, anti- VEGF tedavi ve vitreoretinal cer-
rahi uygulanabilir.6'2 Eksudasyonlarin makilay etkiledi-
gi ve gérmeyi azalth@ durumlarda tedaviye baglanmasi
gerekmektedir.

Resim 7a,b: On dért yil sonraki izleminde vitreus hemoraijisi nedeniyle fundusu flu aydinlanan hastanin FA’de hem disk bagindaki,
hem de Ust temporaldeki hemanijioblastomlarin hiperfloresan oldugu, daha alttaki lezyonlarin ise tamamen kapandigr izlenmektedir.
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BUy0dugu zaman tedavi giclestigi icin tOmdrin
kigukken tedavi edilmesi de &nerilmektedir.’ Retinal
hemanijioblastomlar 2.5 disk ¢apindan kiguk ise lazer
fotokoagilasyonu veya krio ile tedavi edilebilirler. Lazer
lezyonun direkt Gzerine, besleyici damarina veya ikisine
ayni anda uygulanabilir.

Lazer sonrasi olusabilecek eksudatif dekolmani én-
lemek icin uygulomanin birka¢ seansda yapilmasi ge-
rekir.'> Olgumuzun sag gézindeki biri yaklagik iki disk
capinda, digerleri disk capindan daha kigUk olan he-
manijioblastomlara iki ay ara ile dért kez ve besleyici da-
mar Uzerine de bir kez argon yesil lazer uygulanmigtir.
Lane ve ark., 15 olgunun 26 gézindeki ekstrapapiller
kapiller hemanjiomlara 1-2 hafta ara ile cok sayida ar-
gon lazer uygulamislar, lezyonlardan biri hari¢ hepsinin
kapandigini bildirmislerdir.'®

BUyuk lezyonlarin kapatiimasinda besleyici damara
lazer uygulanmasinin tedavide daha etkili oldugunu be-
litmiglerdir. Blodi ve ark., calismasinda da 2.5 disk ca-
pindan kicUk ve ekstrapapiller yerlesimli lezyonlar hem
direkt, hem de besleyici damara lazer uygulamasina ¢ok
iyi yanit vermis ve ve komplikasyon gérilmemigtir.¢

Okduler ortam opasiteleri nedeniyle lazer yapilama-
digi durumlarda periferik yerlesimli kiiguk lezyonlara krio
uygulanabilir. Lezyonlar 2.5 disk capindan buytk ise
tedavi edilmeleri zordur. Baglangi¢c olarak lazer, lezyon
periferde ve okuler ortamlar lazer icin uygun degilse kri-
yo uygulanabilir.? Hastamizin dizensiz araliklarla geldigi
14 yillik izlemi surecinde, 4. yilda lezyonlarin kapanmig
oldugu, ancak optik diskte kiicUk bir hemanijioblastomun
bagladigi, 10. yilda periferde yeni lezyonlarin olugma-
ya bagladigi, disktekinin ise biy0dugo, kapatilmig biyik
lezyonun yeniden aktif hale geldigi gézlendi. 14 yil sonra
ise yeni lezyonlarla beraber Ust temporaldeki eski lezyo-
nun buyidigu ve hemangioblastomlara baglh diger bir
komplikasyon olan vitre ici kanama gelistigi gézlendi.

Hastamizdaki retinal hemangioblastomlar 2.5 disk
capindan kigik ve yerlesimi perifere yakin oldugu icin
argon yesil lazer ile fotokoagtlasyon uygulamasi yapildi.
Uzun sureli takip sonucunda yeni lezyonlarin gelisebile-
cegini ve lazer ile kapahlmig lezyonlarin tekrar aktif hale
gelebilecegini gozledik.

Sonug olarak VHL hastaligi bir cok sistemi etkileyen,
dnemli sistemik tutulumlar ile seyreden, retinal bulgular
ile g6z doktorlarini ilgilendiren bir hastalikhir. Bu hastala-
rin, SSS ve batin organlarinin tutulumu agisindan diger
brang doktorlari tarafindan da belli araliklarla gérilmesi
uygundur.
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