OLGU SUNUMU/CASE REPORT

Optik Disk ve Retinay1 Tutan Kavernoz
Hemanjiom Olgusunun Optik Kohorens Tomografi
ve Fundus Floresein Anjiografi Bulgular:

Optical Coherence Tomography and Fundus Fluorescein
Angiography Findings of a Cavernous Hemangioma Case which
Includes Optical Disc and Retina
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Retina kavernsz hemanjiomlar ilk olarak retina telenjiektazileri, anjiomatozis retina ve rasemoz anjiom gibi isimlendi-
rilerken bu lezyonun bir hamartom oldugunu gosterilmistir. Retina veya optik diskten gelisen, konjenital , nadir gorii-
len, iyi huylu bir vaskiiler lezyondur. Bu olgu sunumunda 37 yasinda sag goziinde optik disk kokenli retinal kavernoz
hemanjiomu olan erkek hasta sunulmaktadir. Hasta basinin sag tarafinda goze yayilan ve yaklagik 1 ay siiredir devam
eden agr1 yakinmasi ile bagvurdu. Fundus muayenesinde sag gozde optik disk iist kadranindan baslayip retina tzeri-
ne yayilan, yaklagik bir disk capinda i¢i kanla dolu koyu ve ici serumla dolu acik gri renkte retinadan kabarik, tiiziim
salkimi seklinde sakkuler anevrizmalar saptandi. FFA’da lezyonun erken fazda yavasg dolum ve hipofloresans, gec fazda
vaskiiler keselerin hiperfloresans gosterdigi izlenmstir. Biiytik vaskiiler lezyonlarda plazma-eritrosit seviyesi sonucu
hiperfloresans ve hipofloresans (yalanci hipopyon) izlenmistir. OKT’de ise lezyon hiperreflektif lobule yiizeyli retina
i¢ tabakalarinda yerlesimli anevrizma seklinde izlenmis olup lezyonun 6n kisminda arka vitre ile adezyona sebep olan
preretinal bir membran dikkati ¢ekti. Bu bulgular tizerine hastaya kavernoz hemanjiom tanisi konmustur. Hastada her-
hangi bir sistemik hastaliga ve aile oykiisiinde bir 6zellige rastlanmamigtir.
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ABSTRACT

A cavernous hemangioma which emanate from retina, optic disc or both is a rare, congenital and benign vascular hamar-
tom. It has an appearance of darkish, grape-like shape which is made from aneurysms in the sensorial retina. Vascular
lesions range from minimal to 10-15 mm size vascular clump. It is usually unilateral and it seldom expands. It may cause
decline in the visual acuity and blurring of the vision because of macular involvement, vitreous hemorrhagia and preretinal
fibrosis but most of the patients are asymptomatic. Hemorrhagia may be seen under the retina, in the retina and surface
of the retina. Intraretinal and subretinal exudation usually doesn’t accompany with the lesion. Genetical transition has
been reported that autosomal dominant. Especially cases which has central nervous system and skin hemagiomas has 7th
chromosome mutation. Also retinal hemangioma cases usually don’t accompany with any sendrom. Vascular pouch which
has a large lumen , thin vessel wall and normal endothelial cells can be seen in histopatologic specimens. In this article a
cavernous hemangioma case which emanate from optic disc and OCT and FFA of this case are being presented.
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GIRIS

Retina, optik disk veya her ikisinden gelisebilen
kavern6z hemanjiom konjenital, nadir goriilen, iyi
huylu bir vaskiiler hamartomdur. Sensoriyal retina
icerisinde anevrizmalarin olusturdugu vaskiler yapi
koyu, acik gri renkte tiziim salkimi seklinde izlenir.
Vaskiiler lezyonlar c¢ok kiiciik veya 10-15mm’lik
damar kiimeleri iceren cegitli boyutlarda lezyonlar-
dan olusabilir.! Genellikle tek taraflidir ve nadiren
biiytime gosterir. Makula tutulumu, vitre i¢ine kana-
ma ya da preretinal fibrozis sonucu gormede azalma
veya bulaniklik gseklinde klinik bulgu verebilmekle
birlikte genellikle hastalarin biiyik bir kism1 asemp-
tomatiktir.?>* Retina alti, retina i¢i ve retina yiizeyi
kanamalar1 goriilebilir.? Intraretinal ve subretinal
eksudasyon genellikle lezyona eglik etmez.! Gene-
tik gecisin otozomal dominant oldugu bildirilmigtir.
Ozellikle santral sinir sistemi (SSS) ve deri hemanjio-
mu olan olgularda 7. kromozomda mutasyon saptan-
mistir. Ayrica retinal kavernoz hemanjiom genellikle
herhangi bir sendroma eglik etmez. Histopatolojik
incelemelerde genig liimenli, ince duvarli, normal en-
dotel hiicrelerinin olusturdugu vaskiiler keseler go-
rilmektedir.156

Bu sunumda optik disk kokenli retinal kavernoz he-
manjiom olgusu ve bu olgunun optik kohorens tomog-
rafi (OKT) ile fundus floresein anjiografi (FFA) bul-

gular1 sunulmustur.

Resim 1: Sag goz renkli fundus fotografinda diskin iist
stmirindan baslayip retinaya yayilan retinadan kabarik-
lik yapan i¢t kan dolu olan vaskiiler geniglemelerin koyu,
serum ile dolu vaskiiler lezyonlarin ise agitk gri renkte
oldugu izlenmektedir.

OLGU SUNUMU

Otuzyedi yasinda erkek hasta baginin sag tarafinda goze
yayilan ve yaklagik 1 ay stiredir devam eden agr1 yakin-
masi ile bagvurdu. Hastanin 6zge¢miginde ozellik yoktu.

Yapilan ayrintili goz muayenesinde gorme keskinli-
gi sag ve sol gozde Snellen egeline gore tamdi. Ad-
neksiyel ve 6n segment yapilar: her iki gozde normal
bulundu. Direkt ve indirekt 151k reaksiyonu normal-
di. Goz hareketleri her yone serbest olup goz ici ba-
singlar: normal sinirlardaydi. Pupilla %1 siklopento-
latla genigletildikten sonra indirekt oftalmoskop ve
+90 diyoptri lensle yapilan fundus muayenesinde
sag gozde optik disk iist kadranindan baslayip re-
tina tizerine yayilan, yaklagik bir disk capinda ici
kanla dolu koyu ve ici serumla dolu acgik gri renkte
retinadan kabarik, tizim salkimi seklinde sakkuler
anevrizmalar izlendi. Lezyonun orta tist b6liimiinde
gri beyaz bir fibrotik membran benzeri goriiniim sap-
tandi. Bunun disindaki fundus yapilari, vaskiler ya-
pilar ve papilla normal olarak izlenmekteydi. Sol goz
fundus muayenesinde ise dogaldi.

Fundus goérinimiu optik disk koékenli retinal ka-
vernoz hemanjiom ile uyumlu olan hastada diger
vaskiiler kékenli tiimorler ve malformasyonlar: da
diglamak amaciyla FFA ve OKT yapildi. FFA’da lez-
yonun erken fazda yavas dolum ve hipofloresans,
gec fazda vaskiiler keselerin hiperfloresansi, biiyik
keselerde plazma-eritrosit seviyesi nedeni ile hi-
per ve hipofloresans izlenmistir (yalanci hipopyon).

Resim 2: Sag goziin FFA ge¢ doneminde vaskiiler genis-
lemelerin serum igerenlerinin doldugu hiperfloresans ol-
dugu, eritrosit ile tam dolu olanlarin dolmadigr hipof-
loresans oldugu, altta eritrosit iiste serum olanlarda ise
plazma eritrosit seviyesi nedeni ile hiper ve hipofloresans
goriilmektedir. Vaskiiler yapidan sizintit olmayist hastali-
Sin tipik FFA bulgusudur.
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Resim 3: Sag goziin lezyon iizerinden gecen yatay OKT‘de
vaskiiler lezyondaki hiperreflektivite ve gerisindeki golge-
lenme izlenmektedir.

Resim 4: Sag gozde lezyon iizerinden gecen baska bir ya-
tay OKT'de lezyon icindeki vaskiiler yapilarin hiperref-
lektif oldugu gerisinde golgelenme olustugu goriilmektedir.

Resim 5: Diger bir yatay OKT de ise lezyon iizerindeki pre-
retinal membran net olarak izlenmektedir.

Bu patolojinin 6nemli bir bulgusu olarak vaskiiler si-
zint1 izlenmemigtir. OKT’de ise lezyon hiperreflektif
lobule ytizeyli retina i¢ tabakalarinda yerlesimli anev-
rizma seklinde goriildi. Lezyonun 6n kisminda arka
vitre ile adezyona sebep olan preretinal bir membran
izlenmekte olup subretinal veya intraretinal siv1 izlen-
medi. Lezyonda bulunan buyiik anevrizma igerisinde
ustte plazma ve alt kisimda ise eritrosit sedimente
kisim izlenmekteydi. Ancak lezyon reflektivitesinin
yiiksek olmasindan dolay1 golgelenme etkisi olusturup
derin yapilarin net ayirt edilmesini engellemekteydi.

Hastanin olas1 deri ve SSS lezyonlar1 a¢isindan ya-
pilan dermatolojik ve nororadyolojik muayene ve tet-
kiklerinde herhangi bir lezyona rastlanmadi. Ayrica
hastanin aile 6ykiisiinde herhangi 6zellik yoktu.

TARTISMA

Retina kavernoz hemanjiomlar: ilk olarak retina te-
lenjiektazileri, anjiomatozis retina ve rasemoéz an-
jiom gibi yanlig isimlendirilerken 1971’de Gass bu
lezyonun bir hamartom oldugunu gostermistir.”
Tirkiye’den bir calismada yine cocukluk cagi goz
kitlelerinden 132 olgudan 2 (%1.5)’sinin kavernoz he-
manjiom oldugu bildirilmistir.® Nadiren cilt ve SSS’yi
tutan benzer lezyonlara rastlanmaktadir. Eglik edebi-
lecek SSS hemanjiomlarinin hayati tehdit edebilecek
kanama ihtimali igermesinden dolay: literatiirde bu
olgulara manyetik rezonans goriintileme yapilmasi
onerilmistir.® Genellikle bir sendroma esglik etmez.
Deri ve SSS tutulumu saptanan retina kavernoz he-
manjiomlu olgulardan dolayr néro-okiilo-kiitan6z bir
sendromun parcas: olabilecegini distindirmiistir.!?
Ulkemizden bir vakada kavernsz hemanjiom ve kon
disfonksiyonu birlikteligi bildirilmistir.!* Olgumuzda
deri veya SSS lezyonuna saptanmamistir. Olgumuz-
da aile 6ykiisii de olmamas: bize tiimoriin sporadik
olarak gorilebilecegini diistindiirmuistir.

Genellikle olgular asemptomatiktir. Hastalik genel-
likle hayatin ikinci veya ti¢tincii on yili icerisinde gor-
me de azalma veya rutin g6z muayenesi sirasinda
ortaya cikar. Lezyonun goriintisii vaskiiler keseler-
den olusan kiumeler seklindedir. Bu keselerin biiytik-
ligi mikroanevrizma boyutundan yarim disk capina
kadar degisebilir.!! Genis keselerde plazma-eritrosit
ayrimi segilebilir. Retina alt1, retina igi ve retina yii-
zeyi kanamalarin goriilebilir.’ Makuler bélgede yerle-
sim %10 olarak bildirilmistir.}? Literatiirde makiila
yerlesimli kavernéz hemanjiomu olan 9 ve 62 yasin-
daki olgularda, retinal kanamaya baglh gorme kayb:
bildirilmigtir.!31* Olgumuzda gorme azlig1 saptanma-
mis olup bas ve goz agrisi nedeni ile bagvurmustu.
Bu yakinmalar retinal kavernéz hemanjiomlu olgu-
larda sik rastlanmamaktadir. Literatiirde belirtilen
olgularda SSS hemanjiomu olan olgularda bas agris:
sikayeti belirtilmistir.15!¢ Olgumuzdaki bas agrisinin
migren tipi bas agris1 oldugu saptanmis olup noéro-
radyolojik bulgu dikkati cekmemistir.

Retina kavernoz hemanjiomu retinanin diger damar-
sal lezyonlariyla karistirilabilir. Eski tanimlamalar-
da rasemoéz anjiom, von Hippel hastaligi, Leber’in
milier anevrizmalar1 ve Coats hastaligi tanilarini
aldig1 bildirilmistir.? Raseméz anjiomda arterivenoz
sant olmasi, von Hippel hastaliginda besleyici damar
bulunmasi, Leber’in milier anevrizmasimnin retinal
damar yapisini bozan progresif bir hastalik olmasi,
Coats hastaliginda ise intraretinal eksudasyon olma-
masiyla ayirt edilebilir.?1°

Retina kavernoz hemanjiom retina veya optik disk-
ten gelisen tek tarafli, konjenital, nadir bir vaskiiler
timordir. Cogu vakada gorme problemi yoktur ve
komplikasyon gelismedigi icin tedavi gerekli degildir.
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Bu tip hemanjiomlarda biiyime oldukca nadirdir.
Hatta eskiden biiytime olmadigi iddia edilse de son yal-
larda ki yayinlarda mimkiin olabilecegi bildirilmekte-
dir >o11-1317 Eger tekrarlayan vitreus kanamalar: geli-
sirse trans-skleral kriyoterapi veya endofotokoagiilas-
yon ile birlikte pars plana vitrektomi uygulanabilir.’®
Prognoz makiila tutulumu olmadikea iyidir. Olgumuz-
da da herhangi bir komplikasyon bulunmadig: icin
tedavi gerekmemistir. Bununla birlikte yagami tehdit
edebilecek SSS lezyonlari gelisebilme ihtimalinden do-
lay1 hasta ve aile bireylerinin periyodik g6z ve noroloji
uzmanlarina bagvurmalari 6nerilmistir.
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