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ABSTRACT

Amag: Retina hemanjiomlari retinanin iyi huylu vaskiler

timérleri olup, neoplazi ézelligi géstermezler. Kapiller ve
kavernéz hemanjiomlar olarak baglica iki gruba ayrilirlar.
Raseméz hemanjiomlar artik daha cok artero-venéz (A-V)
malformasyon olarak kabul edilmektedir.Tani, fundus
floresein anjiografi yardimi ile fundus incelemesi ile yapilir.
yardimci yéntem. Radyolojik tetkikler sistemik tutulumun
arastinlmasi icin gerekir. Tedavi daha c¢ok kapiller
hemanjiomlarda yapilmakta olup, lezyonun yerlesimine ve
biyikligine bagh olarak degismektedir. Literatirde son
zamanlarda klasik tedavilerin (laser ve kriyoterapi) uzun
dénem sonuglarinin yani sira, yeni tedavilerin (fotodinamik
tedavi ve sistemik vaskiler endotelyel biyime faktéri
inhibitérleri) kullanimi ile ilgili yayinlar gérilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Retina hemanjiomlari, klinik tedavi.

Purpose: Retinal hemangiomas are benign vascular tumors of

retina without any neoplastic characteristics. They have
two clinical forms as capillary and cavernous
hemangiomas. The other form which is racemous
hemangioma is considered to be an A-V malformation
rather than being a true hemangioma . The diagnosis is
made by fundus examination with the help of fluorescein
angiography. Radiological investigations are used in case
of systemic involvement. Treatment is rather applied in
capillary form depending on its size and localization. New
articles are seen in literature those including the long-term
results of classical methods (laser and cryotherapy) as well
as usage of new (photodynamic therapy and systemic
vascular endothelial growth factor inhibitors) therapies.
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Retina Hemanjiomlar:

GIRig

Retina hemanjiomlari retinanin iyi huylu vaskiler
tOmérleridir (hamartom). Hamartom olarak adlandinil-
malarinin  sebebi patolojik incelemelerde yapilarini,
retinada normal olarak bulunan damar elemanlarinin
embriyolojik olarak anormal gelisme géstermesi sonucu
ortaya ¢ikmalaridir. Metastaz veya yayillma gibi
neoplastik &zellik gdstermezler. Baslica kapiller ve
kaverndz hemanjiomlar olmak Uzere iki klinik sekilde
g6rulur. Raseméz (salkimsi) hemanjiomun son zaman-
larda hemanjiomdan daha ¢ok A-V malformasyon
oldugu dustnulmektedir. Retina hemanjiomlari ile ilgili
yerli literatir detayl bir sekilde tarandiginda (Turkece
medline tarama motoru, 1975-2004 yillari arasi)
sadece iki yayina rastlanmaktadir’2. Bu nedenle son
zamanlarda tedaviye eklenen yeni metodlar ve
sonuglari, von Hippel Lindau sendromlu olgulardaki
hemanjiomlarin klinik takiplerinin yayinlanmasi nedeni
ile asagidaki basliklar altinda bu konunun tekrar gézden
gegirilmesi amaclanmighr.

I-Kapiller hemanjiomlar

A-Klinik (1-1zole periferik retina hemanjiomlari, 2-
von Hippel Lindau sendromu, 3-Jukstapapiller
hemanjiomlar), B-Tani, C-Tedavi

lI-Kaverndz hemanjiomlar
A-Klinik, B-Tani, C-Tedavi
lll-Rasemdz hemanjiomlar
A-Klinik, B-Tani, C-Tedavi

I-KAPILLER HEMANJIOM (VON HiPPEL HASTALIGI)
A-KAPILLER HEMANJIOMLARDA KLINIK

Optik sinir veya néral retinanin kan damarlarindan
gelisir. Nadir gérilen, selim tabiatl ama gérmeyi tehdit
edebilen bir ttmérdur.Tek tarafli veya cift tarafli, tek veya
birden ¢cok odakli olabilir. Yalnizca géz tutulumu ya-
pabilir veya sistemik lezyonlarla birlikte (%25) bulunur 2.
Sendromik formu, von Hippel-Lindau Sendromu (VHLS)
olarak adlandinlir. Retina kapiller hemanjiomlarinin
patolojik incelemesinde; blast benzeri vaskiler
endotelyal hucreler, perisitler ve lipid yiklo, képUksi
gérunimli fibréz astrositler gérilior.

1- Izole periferik retina hemanjiomlari

Retina hemanjiomu olmasi muhtemel ilk hasta
1864 yillarinda Duchenne tarafindan bildirilmistir. Fuchs
1882 yilinda retinada damarlarinda ileri derece genis-
leme ve eksudasyonla seyreden bir retinal anevrizma-
dan bahsetmis, 1894 yilinda da Collins, Wood tarafin-
dan daha énce goérilmuis iki kiz kardesin histopatolojik
incelemelerinde retinada farkli bir vaskiler biuyome
seklinin oldugundan bahsetmistir. Bundan sonra, von
Hippel 1895 yilinda Heidelberg kongresinde benzer
olgulara ilk kez retina hemanjiomlar terimi kullaniimig
ve ayri bir klinik tani olarak "von Hippel Hastaligi" olarak
teblig etmisti. Coats ise yodun eksudasyonlu retina
hastaliklarini  G¢  grupta toplamis ve bunlardan
UguncUsunin digerlerinden farkli olarak retinada yeni
vaskUler olugumlarla seyrettigini belirtmistir. Bu grubun
daha sonra retinal kapiller hemanjiomlar oldugu ve

hemanijioblastom olarak da adlandirlabilen von Hippel
Haostaligi'ni kastettigi anlagilmaktadir.Nadir gérilmekle
birlikte sikhg tam olarak bilinmemektedir. Turkiye'de
yapilan bir calismada cocukluk caginda géz lezyonu
bulunan 132 olgu incelendiginde, bunlardan 16'sinin
(%12) retina kapiller hemanjiomu oldugu bildirilmigtirt.
Gérilme sikligi agisindan cinsiyet ve irk farki yoktur.
Gérilme yagi 10-85 yas olabilirken, en sik 15-35 yaslar
arasinda tani konulurd.

Genellikle bagvuru semptomu bulanik gérme veya
gérme alani kaybidir. Baglangicta t0mér ufak olup, bir
arteriyol ile vendl arasindaki kapiller yatak icinde
yerlegmigtir. Daha sonra lezyon biyuyerek kirmizi renkli
nodul halini alir bu agamada besleyici arter ile bogaltici
vende genigleme ve kiviimlagma artigi gelisir (Resim-1).
Tomér biyudikee, (6zellikle ttmér capr > 2-3 mm)
damar yapisi saglam olmadigi icin hemanjiom etrafinda
ve/veya makilada intraretinal  veya subretinal
ekstdasyon gelisir. lleri safhalarda, ekstdatif retina
dekolmani, iris neovaskilarizasyonu ve neovaskiler
glokom olusabilir. Bazi hemanjiomlarda proliferatif
vitreoretinopati ve traksiyonel retina dekolmani gézlenir.
Retina hemanjiomlari klinik evrelerine gére Vail®
tarafindan su sekilde siniflandirilmigtir;

Evre 1: Arter ve vende genisleme ile birlikte
anjiomun gérildigo erken evre

Evre 2: Kanama ve eksudalarin géroldigo evre
Evre 3: lleri derece eksudasyon ve retina dekolmani

Evre 4: Uveit, absoli glokom ve hipotonin
goruldugu son evre . Hemanjiomlarin tedavisi yapildikca
bu ileri evrelerin gérilmemesi nedeni ile daha sonra
Siegelman® tarafindan yeni bir siniflama énerilmistir;
Evre 1: Besleyici arter ve ven0lun heniz belirgin
olmadigr kictk kapiller yumak, Evre 2: Vende
kiviimlanma artigi, Evre 3: Arter ve vende kivrimlanma
artigi, Evre 4: parsiyel retina dekolmani ve Evre 5: Total
retina dekolmani.

2-Von Hippel-Lindau Sendromu

Retina hemanjiomlarinin serebellar hemanjiomlarla
baglantisi ilk kez 1905 yilinda Czermak adli Cekoslovak

Resim 1: Besleyici arter ve bosaltici vende kivrimlanma artiginin
g6roldugu, kirmizi nodul halinde bir retinal kapiller hemanijiom
gorintisu.
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bir oftalmolog tarafindan yapilmigtir. Bundan 20 yil
sonra 1927 yilinda Arvid Lindau, serebellum ve retina
hemanjiomlari arasinda baglantyi yinelerken, organ
tutulumlarinin - bagimsiz  oldugunu disinmis ve
olgularini "merkezi sinir sistemi anjiomatozu" olarak
isimlendirilmistir’. Daha sonra literatirde bu ikisi
birlestirilerek "von Hippel Lindau sendromu" terimi
kullanilir hale gelmistir®. Von-Hippel Lindau sendromu
bilinen G¢ fakomatoz (dogum lekesi) sendromlarindan
biridir.

Kismi penetrasyon gésteren, otozomal dominant
gecisli kaltimsal bir hastaliktir. Insidansi 1/ 36000 olup,
sorumlu gen 3p25'tir. VHL sendromunda gérilen
lezyonlarin  kalitsal gegis, retinoblastomdaki gibi
Knudson'un 'iki-vurug modeli" ile agiklanmaktadir?.
Baskilayici gen kalitsal olarak aileden eksik olarak
aktarilmakta  (birinci  vurus), daha sonra hedef
dokularda da ikinci kez olusan inaktivasyonla (ikinci
vurug) retina kapiller hemanjiomu gérilmektedir. Hatta
daha sonra bu ikinci vurugun damarsal endotelyal
bioyime faktérinin (VEGF) salinigini arthrarak iglev
gordogu bildirilmigtir?.

VHL sendromunda retina hemanjiomlari en erken
ve en sik gérilen muayene bulgularidir. Bu nedenle bir
g6z doktoru VHL'deki tarama programlarindan
haberdar olmasi hayat kurtarici  olabilir. Retina
hemanijiomlar daha erken yasta, cok sayida ve iki tarafli
olarak gérilur. Hemanjiomlarin ortalama tespit edilme
yasl 254ir'%. Retina hemanjiomlarinin sayisi 1 ile 11
arasinda degisebilmektedir ve yine prospektif olarak
yapilan bir calismada VHL sendromundaki anjiomlarin
daha cok Ust temporal kadranda ve yeni geligenlerinin
de genellikle bu kadranda oldugu bildirilmigtir''. Yine
ayni ¢calhismada yeni hemanjiomlarin en son gérilme
yasinin 47 oldugu bildirilmigtir'2. Literatirde bildirilen en
kicuk hemanjiom tespit edilme yasi ise 4'10r'S.

Bu hastalarda ayrica bébrek kanseri (renal hicreli
karsinom), feokromasitoma, bdébrek, pankreas ve
epididimal kistler gérulebilir. Hayati tehdit eden bir klinik
durumdur. Ortalama yasam siresi 49 yildir. En sik 8l0m
nedeni cerebellar hemanjioblastom veya bébrek

Resim 2: Retina kapiiler hemanjiomunda, lezyonun yogun olarak
floresan tutulumunun gézlendigi anjiografi gérintisu.

kanseridir. Gérsel prognoz, lezyonun sayisina ve
yerlesimine bagl olarak degisir. Retina lezyonu olan
hastalar sistemik tutulum agisindan kontrol edilmelidir.
Von Hippel Lindau hastaliginda retina hemanjiomu
sikhgr %60 olarak bildirilirken 3 soliter retina
hemanjomu olanlarda da VHL hastaligi riski 10
yasindan kictklerde %46 ve 60 yasindan biyUklerde ise
%1 olarak bulunmustur'.

Retinada kapiller hemanjiomu tespit edilen
hastalara Cambridge Universitesi tarafindan énerilen
yillik tarama protokolt su sekildedir'®;

1. Yillik fizik muayene

2. Yilik direk ve indirek oftalmoskopi ile fundus
muayenesi ve fundus floresan anjiografi.

3. 50 yasina kadar her Ug yilda daha sonra her beg
yilda bir beyin MRI ve BT'si.

4. Yillk bébrek USG ve her t¢ yilda bir bébrek BT.
5. Yillk, idrarda vanil mandelik asit (VMA) incelemesi.

Bu arada retina kapiller hemanjiomunun Marshall-
Stickler sendromu ile birlikteligine

de literatirde rastlanmaktadir’®. Bu tip hastalarda,
bslgesel retina dekolmanlarinin varliginda FFA'da
hemanjiomun varlig da ézellikle aranmasi gereken bir
bulgudur.

3-Juxtapapiller kapiller hemanjiomlar

Optik sinir Gzerinde veya komsulugunda (1 disk
capi icinde) olan hemanjiomlardir. Yerlegsimlerinden
dolayr papil &demi, papillit veya koroidit ile
karigtirilabilirler. Izole olabilecedi gibi von Hippel-Lindau
sendromu ile de beraber olabilir. Juksta papiller
hemanjiomu olan bir olgunun von Hippel-Lindau
sendromu olma riski %257 iken, bu sendromu olan
olgularda juksta papiller hemanjiom gérilme orani %
11-15%ir'8. Endofitik, ekzofitik ve sapsiz yizeyel sekilde
U¢ farkli biyome &zelligi gdsterir. Endofitik olanlar
vitreus ylzeyine dogru buyime gésterirken, ekzofitik
olanlar daha c¢ok yuvarlok nodul seklindedir. Sapsiz
olanlar yizeysel sekilde retinanin orta katmanlarina
dogru biyome gésterirler'?.

Juxtapapiller hemanjiomlar uzun sire degisime
ugramayacaklari gibi, retina ve/veya makilada
eksudasyonlarla ciddi gérme kaybi olusturabilirler?.
Hemanjiomlar genellikle diskte temporal yerlesimlidir
(%46)'5. Bu tip hemanjiomlarda eksudatif retina
dekolmani gérilme sikhigi daha fazladir?.

Kaynaklarin incelenmesinde juxtapapiller hemanii-
omlarin tedavisinde heniz bir standart saptanmamugtir.
Literatirde lazer, transpupiller termoterapi, brakiterapi
ve radyasyon tedavilerinin sonuglari ile ilgili yayinlar
bulunmaktadir. Fakat genellikle hepsinde mevcut
gérmenin korunmasinda zorluklar yasanmakta hatta
tedavi sonrasinda ciddi azalma gérilmektedir.Tom
tedaviler icin énerilen ortak nokta, tedavinin daha az
siddette ve birkag seansa yayilarak yapilmasidir. Papiller
hemanjiomlarda tedavi segceneklerinin (2 olguda lazer, 1
olguda diot lazer, 2 olguda transpupiller termoterapi ve
2 olguda vitreoretinal cerrahi) kargilaghnldigr ve 13 yillik
sonuglarinin verildigi bir ¢alismada en iyi sonuglarin
argon yesil lazer ile elde edildigi vurgulanmigtir?!.
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B-KAPILLER HEMANJIOMLARDA TANI

Retina kapiller hemanjiomlari fundus floresan
anjiografide, erken fazda hizli dolum ve yogun
hiperfloresans gésterir (Resim 2). Gec fazlarda,
hemanjiomun yogun hiperfloresansi ve vitreusa florosein
kacagr nedeniyle bugulu gérinim goérilir. Retina
kapiller hemanjiomlarinda ultrasonografi (USG) erken
dénemde taniya yardimer degildir. Buytk tOmérlerde
bazen damar vyapilan secilebilin.  Hemanjiomlar
magnetik rezonans inceleme (MRI)'da, T1 kesitlerde
hipointens, T2 kesitlerinde hiperintens, homojen veya
homojen olmayan gérinimly kontrast tutan lezyonlar
olarak izlenir. Bilgisayarli tomografi (BT) ve MRI'n tani
koymada yeri yoktur, sistemik tutulumlarda tarama
amaci ile kullanilir.

C-KAPILLER HEMANJIOMLARDA TEDAViI

Retina hemanjiomlarinin tedavisi lezyonlarin iki
tarafll ve birden fazla sayida olabilmeleri nedeni ile
dnemlidir. lyi tedavi edilen olgularda dahi %25 olarak
gérme keskinligi <20/40 ve daha dustk olarak
bildirilmistir?2.

1- Takip:

Eksida yapmayan, kigik ve nazal bélgede
yerlesimli kapiller hemanjiomlar ( <1,5 mm) ile tedavi
sonrasi  gerilemis  hemanjiomlar; lokal tOmér
reaktivasyonu ve yeni t0mdr olusumu agisindan dizenli
takip edilmelidir. Hemanjiomlarda besleyici arterdeki
kivrimlanmanin  azalmasi ve damarlarda  kiliflanma
gorilmesi aktivasyonun kayboldugunu gésterir.

Bu arada jukstapapiller hamanjiomlarda tedavi
sonrasi gérme kaybi géz énunde bulundurularak ilk
tedavi secenegi her zaman takip olmalidir.

2-Lazer fotokoagilasyon:

Ozellikle capi 3 mm'ye kadar olan tomérlerde
etkilidir. Uzun sureli ( 0,2-0,5 sn), genis spot biyUkligo
(250-500 mikron) ile 350-600 mWt gigle uygulanir.
Tam iyilesme icin birkag kez tekrarlanmalidir (2-4
kez).Tedavi sonrasi eksiudatif retina dekolmaninin
gelismemesi icin hemanjiom etrafina daginik lazer
uygulanir. Basarili tedavi sonrasi hemanjiom atrofik hale
gelir, arter ve vendeki geniglemeler kaybolur ve sizintilar
geriler.

Lazer tedavisi uygulanirken direk olarak lezyon
Uzerine veya énce besleyici arterin Uzerine yapilarak kan
akimmin azaltlmasi  seklinde iki tGrl0  yaklagim
bulunmaktadir. Yapilan bir calismada her iki teknik
karsilagtinldiginda, ikisinin komplikasyonlar veya tedavi
sonucu sonuglar acgisindan  birbirine  UstonlUk
gostermedigi, yalnizca besleyici arter tekniginin lazer
seanslarinin sayisini  arthirdigi bulunmustur  (Direk
teknikte ortamla 1,1 kez besleyici arter tekniginde
ortalama 2,2 kez)?. Yine tUm lazer gesitleriyle (argon,
krypton, vyellow-dye) tedavi sonuglarinin  kigik
anjiomlarda  (<1,5 mm) %100 basarili oldugu
bildirilmigtir?*. Literatir 10'dan fazla sayiyi iceren retina
hemanjiomlarinin lazer tedavisi sonuclari yéninden
incelendiginde, basari oranlarinin %91-%100 gibi
yUksek oranlar arasinda degistigi gérulmektedir. En son
yayinlanan Schmidt'in 156 hastalik genis serisinde tomér
capinin 1,5 mm'den dugik oldugu olgularda tek seansta

tedavi etkin bulunurken, 1,5 mm 'den biyik lezyonlarda
besleyici arterin tedavisi sonrasi ortalama 3.2 kez tek-
rarlanan seanslarla lezyonun geriledigi bildirilmigtir 2°.

3-Kriyoterapi veya diyatermi:

3mm'den buiytk, periferik retinaya yerlesmis ve
yogun eksudasyon nedeni ile lazer uygulanamayan
olgularda transkonjonktival veya transskleral olarak
vygulanir. 2 veya 3 kez, 4-6 hafta araliklarla
uygulanmalidir. 1lk kez uvygulandigi 1967 yilinda hem
lezyonun ¢apr 4 mm'den biyUk hem de tek dondurma
(single freze-thaw) teknigi uygulandigindan etkikili
bulunmamigtir?¢. Daha sonra Welch tarafindan
tanimlanan -60 ile -80 derece arasinda, indirek
oftalmoskopi altinda buz kitlesinin tOm lezyonu
kapladigi gérilonceye kadar ve en az iki kez
uygulanmasi (double freze-thaw) ile sonu¢lardaki bagar
orani artmigtir?’. Lezyonlara kriyoterapi 2 aydan daha
kisa siUreli olmamak kaydi ile tekrarlanabilir. Sonug
olarak 1,5 ile 4,5 mm arasindaki lezyonlarda tedavi
segenedi kriyoterapi olarak yerlesmistir. Yapilan bir
calismada boyuklikleri 1,5 ile 6,1 mm arasinda degisen

39 olguda kriyoterapi ile basari %72 olarak
bildirilmigtir?4.

4-Episkleral plak ydntemi ile radyoterapi
(Brakiterapi):

Optik sinire 3 mm'den doha wuzak, boyUk

hemanjiomlarda tercih edilir. Brakiterapide, 106
Rutenium plak?® veya iodine 125 plak24 tercih edilir.
Yapilan vakalarda 6 hafta ile 6 ay arasinda tedaviye
yanit  gézlenmigtir242?. Buyuklukleri 1,5-7,8 mm
arasinda degisen 25 vakada Ruthenium-106 kul-
lanilarak uygulan brakiterapinin sonuclari incelen-
diginde, 23 tanesinin bir kez uygulama ile geriledigi bil-
dirilmigtir. |ki kez tekrarlanan iki olguda da heman-
jiomlarin 5 mm'den buytk olduguna dikkat ¢ekilmek-
tedir. Fonksiyonel olarak ise baglangig gérme ortalamasi
8 olguda 20/50 Gzeri, 13 olguda 20/400- 20/50 ara-
sinda ve 4 olguda 20/200'Gn altinda iken on yilin so-
nunda 9 olguda 20/50 Gzeri, 7 olguda 20/400- 20/50
arasinda olarak kaydedilmigtir. Sonuglara bakildiginda
tedavi 6ncesi eksudatif dekolmani olan olgularda
prognozun daha kétl oldugu bulunmustur?.

5- Diganidan iginlama ydntemi ile radyoterapi
(Teleterapi):

Masif eksidatif retina dekolmani varliginda veya
buytk 4mm'den buytk lezyonlarda tercih edilir. Dért
mm'den biyik lezyonlarda kriyoterapinin etkinligi
tarigmaldir. Literatirde hemanjiomlarin tedavisi igin
kullanilan ilk tedavi secenedi olmakla birlikie uzun
dénem sonuclarn gérsel prognoz acisindan iyi degildir.
Juxtapapiller veya epipapiller yerlesimli  buyOk
hemanjiomlarda standart  bir tedavi secenegi
bulunmadigindan zaman zaman alternatif tedavi olarak
gindeme gelse de uzun dénem sonuglari gbérsel
prognoz agcisindan iyi olmadigindan primer tedavi
secenedi olarak artik kullanilmasi énerilmemektedirs°.
Bununla beraber literatirde ilk tedavi sonrasi ilerleme
gosteren, baslangic gérmesi ortalama 20/70 olan 5
olgunun 6 géziinde, toplam 2160 cGy dozda 12 seans
olarak uygulandiginda 28.3 aya varan (6 ay- 51 ay)
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takipler sonunda gérme ortalama 20/45 (20/25-
20/60) bulunmustur. Lezyonlarin ortaloma %39,6
kiculdugy  bildirilmigtir’’.  Bunun sonucunda da
radyoterepi primer tedaviye yanit vermeyen olgularda
tedavi secenegi olarak kullanilabilir.

6-Retinal kapiller hemanjiomda fotodinamik tedavi:

a-Periferik retina hemanijiomlarinda: Aslinda primer
tedavi secenedi olmamakla birlikte 7,5 mm ¢apinda
periferik retina hemanjiomu olan bir olguda tedavi
secenekleri ve riskleri hastaya bildirildikten sonra
fotodinamik tedavi uygulanmigtir. Hastanin lezyon olan
gdzinde, periferik eksidasyon ve makilada kistik ddem
sebebiyle gérmesi 20/200 seviyesindedir. Bu hastaya
tedavi, verteporfin 6mg/m? dozda, 689 nm dalga boyu
lazer, 50j/cm? enerji, 83sn sire ve spot capi 7500
micron olacak sekilde uygulanmigtir. Ik uygulamadan
U¢ hafta sonra gérme 20/80 seviyesine cikmakla

birlikte, G¢ ay sonra tekrar 20/200 seviyesine
gerilemistir. lkinci uygulamada siGre iki katina
cikartilarak 166 sn olarak uygulanmighir.  lkinci

uygulomadan sonra artan gérme tekrar Uglnct ayin
sonunda 20/100 seviyesine inince, 3. seans uygulama
tekrarlanmighr. Son seanstan 10 ay sonraya kadar
etkinin devam ettigi ve gérmenin 20/80 seviyesinde
kaldigi ve anjiografide sizintinin belirgin olarak azaldig
bulunmusturd?. Fakat calismayi yapan yazarlar da takip
stresinin oldukga kisa oldugunu vurgulamaktadir. Yine
ailesel eksudatif vitreoretinopati ile birlikte retina
hemanjomu olan bir olguda 10 aylik takip sonunda bir
kez uygulanan tedavi ile (standart doz ve sire) lezyonda
kagak gerilemis ve niks bildirilmemistir®3. Coleman ve
ark. tarafindan bildirilen iki tarafli ve cok sayida
hemanjiomu bulunan bir olguda, tekrarlayan eksudatif
dekolman ve vitre kanamasi nedeni ile bir géze
fotodinamik tedavi uygulamasi sonucu gérme 20/ 100
seviyesinden 20/40'a kadar yUkseldigi ve etkisinin 10
aya kadar devam ettigi bildirilmigtir4.

b-Jukstapapiller hemanjiomlarda fotodinamik
tedavi: 36 yasinda 3,2x2,6 mm boyutlarinda ve
makolayr  tutan  eksudatif  dekolmani  olan  bir
jukstapapiller hemanjiomda 2mg/kg hematoporfirin
derivesinden biri verilerek, 630 nm dye lazer, 637
mW/cm? olarak uygulanmistir. Tedaviden U¢ hafta sonra
eksudasyon geriledigi gérolmustir. 3 yil sonra lezyonda
tamamen gerileme gérulurken, makiladaki pigment
epitel degisikligine ve optik sinirde atrofi sonucu 0.1
seviyesinde kalmistir®®. Yine jukstapapiller hemanji-
omlarda standart fotodinamik tedavinin 12 ay sorelik
takibinin vurgulandigi 5 vakalik bir seride, hastalarin
3'0nde 1, 3, 5 sira gérme kaybi goérilmis ve
fotodinamik tedavinin  timérin  biyokloguni ve
eksudasyonunu azaltmakla birlikte, tedavi sonrasi
ortaya ¢ikan retina damarlarinda tikaniklik, gecici
eksudatif etkide artma ve optik sinir iskemisi yozinden
koroidal neovaskiler membranlarda etkin tedavi
parametrelerinin  papilla Uzerinde uygulanmasinin
guvenli olmadigr bildirilmigtir3e.

7-Retinal  kapiller
termoterapi (TTT):

hemanjiomda transpupiller

TTT tGmér Uzerinde 810 nm lik Diot lazer ile 1si artigi
olusturarak etki yapar. Bu tedavi &zellikle peripapiller

hemanjiomlarda denenmekle birlikte sonuglar lezyonun
yerlesimi agisindan anatomik olarak iyi olsa da gérme
fonksiyonu acisindan iyi degildir3’-38. Literatirde Arun ve
ark. tarafindan bildirilen iki olgudan birinde tedaviye hic
yanit gérilmezken diger olgu optik atrofi ile
sonuclanmigtir®,

8-Retinal kapiller hemanjiomun
kullanilarak fototromboz ile Tedavisi

indosiyanin

izole periferik 6450 um buyoklogindeki periferik
bir hemanjiom olgusunun tedavisinde hastaya 2,5 ml
yUksek konsantrasyonlu (1,5mg/kg) indosiyanin yesili
infravendz olarak verilmis ve 2 dakika sonra 2000
mW/cm? lezyon ¢apina 2000 um eklenerek 810 nm
lazer 100 saniye olarak uygulanmigtir. On dakika sonra
3750 um buytkliginde 3600 mW/cm?, 810 nm lazer,
100 saniye olacak sekilde tekrar edilmis ve takiplerde
ikinci ayin sonunda retina alt sivinin tamamen
kayboldugu ve timér buyukliginde belirgin kigilme
oldugu gérulmustior®.

9-Pars plana vitrektomi

Vitrektomi retina dekolmani ile komplike olgularda
uygulanirken, ayni seansta hemanjiomun diatermi ile ya
da endolaser kullanilarak tedavisi yapilir. Richard ve ark.
40 tarafindan vitrektominin sonuglarinin verildigi 10
olguluk bir serinin 95 aya kadar varan takiplerinde, 6
olguda sonu¢ gérmenin 20/50 ve Uzeri oldugu
bildirilmigtir.  Vitrektomi yapilan olgularin  fundus
muayenesinde, 5'inde makuiler kingiklik diger 5'inde ise
traksiyone retina dekolmani tespit edilmigtir. Sadece
makdaler kingikhgin oldugu 5 olgunun 3'inde arka vitre
tamamen yapisikken, 2 olguda vitreusun tamamen
ayrilmig oldugu belirtiimektedir. Traksiyone dekolmani
olan 5 olguda da kismi olarak arka vitre ayrilmig
durumdadir.

Olgulardan traksiyone dekolmani  olanlarda
vitrektomi ile birlikte gaz-sivi degisimi yapilirken,
digerlerinde sadece membran eksizyonu uygulanmustir.
Tom olgularda cerrahi esnasinda hemanjiomlara
endolaser, indirek lazer ve kryo ile ek tedavi
uygulanmigtir.  Takiplerde, tOm vakalarda gérme
keskinliginde artma gérilmekle birlikte 1 olguda
proliferatif vitreoretinopatinin eglik ettigi nUks traksiyone
dekolman gérilmistir. Bu olguda lensektomi ile birlikte
virektomi ve gaz-sivi degisimi ile tekrarlanmigtir. Bu
makalenin  sonucunda retina  hemanjiomlarinda
vitrektominin gérme Uzerine olumlu etkisisin olumlu
oldugu kanaatine varilmisgtr.

10-Sistemik VEGF reseptér inhibitérleri (SU 5416)
ile tedavi

Bu tedavi sekli ile ilgili literatirde iki yayina
rastlanmugtir.  1lki optik sinirdeki hemanjioma bagli
goérmesi 20/32 duzeyinde olan hastaya sistemik (IV)
olarak SU 5416 15 hafta boyunca uygulanmighr.
Tedavide sonraki ilk 4 hafta icinde gérme 20/16'ya
yukselmis, tedavi éncesi periferik daralma gésteren
gérme alani geniglemis fakat lezyon biyikloginde
herhangi bir degisiklik olmamig ve etkinligi 18 aya
kadar devam etmistirt!. Otuz yasinda tek gézinde cok
sayida hemanjiomu olan ve o gézde gérmesi kistoid
makila édemi yiuzinden azalan bir vakada sistemik
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Retina Hemanjiomlar:

Resim 3: 8 yasinda gérmesi tam olan rasemdz hemanjiomlu
olgumuzun fundus manzarasi.

olarak 7 ay boyunca uygulanmigtir. Burada da tedavi
sonrasi ddem gerileyip gérme keskinligi artarken
(20/40'tan 20/25'e), hemanjiomlarin boyutlarinda
kigUlme gérilmemistirt?,

I1-KAVERNOZ HEMANJIOMLAR
A-KAVERNOZ HEMANJIOMLARDA KLINIK

Retina veya optik diskten gelisen, tek tarafl,
konjenital, nadir gérilen, iyi huylu bir vaskiler
hemartomdur. Turkiye'den bir calismada yine gocukluk
cagr gdéz kitlelerinden 132 olgudan 2 (%1,5)'sinin
kaverndz hemanjiom oldugu bildirilmigtir*. Nadiren cilt
ve MSSYi tutan benzer lezyonlara rastianmaktadir.
Genellikle bir sendroma eglik etmez. Ulkemizden bir
vakada kaverndz hemanjiom ve kon disfonksiyonu
birlikteligi bildirilmistir*3. Genellikle asemptomatiktir,
makila tutulumu veya vitreusa kanama yapmadikca
belirti vermez. Makuler bélgede yerlesim %10 olarak
bildirilmistir*4. LiteratGrde makila yerlesimli kavernéz
hemanjiomu olan 9 yasinda bir olguda, retinal
kanamaya bagh akut gérme kaybi gelistiren br olgu da
bildirilmigtir*>. Kavernéz hemanjiomlarda juxtapapiller
olarak yerlegebilirt>. Eslik edebilecek hemanjiomlarin
MSS'de gérilebilme ihtimali oldugundan ve bunlardaki
kanamanin hayati tehdit icermesi agisindan literatirde
bir yayinda kavernéz hemanjiomlu olgularda da MRI ile
gbruntileme yapilmasini énermiglerdir#®.

Hastalik genellikle hayatin ikinci veya G¢tincs on yili
icerisinde, vitreus kanamasiyla veya rasgele ortaya ¢ikar.
Goruntist  vaskuler keselerden  olusan  kiUmeler
seklindedir. Bu keselerin buytklGgli mikroanevrizma
boyutundan yarim disk capina kadar degisebilirt3. Genig
keselerde plazma-eritrosit ayrimi secilebilir. Retina alti,
retina ici ve retina ylUzeyi kanamalarin ayni anda
gbrulebilecegi bir durum olmakla birlikte bu ¢ kanama
sekli ayni anda sik olarak rastlanan bir muayene
bulgusu degildir*’. Patolojik incelemelerde genis
[bmenli, ince duvarli, normal endotelyal hicrelerin
olusturdugu vaskiler keseler gérolir.

B-KAVERNOZ HEMANJIOMLARDA TANI

Fundus floresein anjiografide erken fazda yavas
dolum ve hipofloresans, ge¢ fazda vaskiler keselerin
hiperfloresansi, biyik keselerde plazma-eritrosit ayrimi
secilebilir (yalanci hipopyon). Vitreusa floresan kacagi
yoktur. Kavernéz hemanjiomdaki glial doku FFA'da
otofloresans &zelligi gosterebilir.

C-KAVERNOZ HEMANJIOMLARDA TEDAViI

Cogu vakada gérme problemi yoktur ve tedavi
gerekli degildir. Bu tip hemanjiomlarda biyime oldukca
nadirdir. Hatta eskiden buyume olmadigi iddia edilse de
son yillarda ki yayinlarda mimkin olabilecegi bildi-
rilmektedirt®-48, Eger tekrarlayan vitreus kanamalari geli-
sirse trans-skleral kriyoterapi veya endofotokoagilasyon
ile birlikte pars plana vitrektomi uygulanabilir®?. Prognoz
makila tutulumu olmadikega iyidir.

I1-RASEMOZ (SALKIMSI) HEMANJIOM
A-RASEMOZ HEMANJIOMLARDA KLINIK

Retina veya optik sinirin arada bir kapiller yatak
bulunmaksizin, dogrudan irtibat halindeki arter ve
venlerden olusan konjenital bir arteriyovenéz
malformasyondur. Nadir gérolir, genellikle tek taraflidir.
Oldukga genisglemis, kivrimli bir hal almig damarlardan
olusur (Resim 3). Gérme normal veya c¢ok azalmig
olabilir. Gérme azhigi makiladaki anormal damarlara,
vitreus kanamasina, retinadaki kanamalara ve retina
damar tikanikligina bagh olabilir.

Bazi hastalarda ayni tarafli olarak orta beyin,
bazofrontal bélge veya arka fossayr tutan benzer
lezyonlar  bulunur.Bu beraberlik  Wyburn-Mason
Sendromu olarak isimlendirilir.

Beyin tutulumu spontan hemordijilere, epilepsiye,
hidrosefaliye, hemiparezilere neden olabilir. Orbitadaki
malformasyon, proptozise, 3, 4 ve 6. kraniyal sinir
felclerine neden olabilir. Maksilla, mandibula ve fasiyal
cilt tutulumu da bildirilmistir.

B-RASEMOZ HEMANJIOMLARDA TANI

Fundus gérinimu ftipiktir. FFA'da normal fundusa
kiyasla sayisi artmig, genislemis, kiviimli damarlarin hizli
dolumu gézlenir. Damarlar floresein sizdirmazlar.

B-RASEMOZ HEMANJIOMLARDA TEDAViI

Retinadaki vaskiler lezyonlar igin tedavi gerekmez.
Retinada &dem gelisen hastalarda fotokoagilasyon
tedavisi tartigmalidir. Hastalarin nérolojik muayeneleri
yapilmali, MSS olasi lezyon acisindan BT ve MRI ile
taranmahdir.

KAYNAKLAR

1. Zengin N, Ates M, Ozbayrak N ve ark: Ender bir retina toméri:
Kavernéz Hemanjiom. Ret-Vit 1994;2:203-205.

2. Kocoolan H, Unlg N, Duman S: Retina hemartomlari. Ret-Vit
1996;4:498-501.

3. Augsburger JJ, Bornfeld N, Meyer K: Benign intraocular tumors.
In: Yanoff M, Duker JS: Ophthalmology The CV Mosby Co.St
Louis, 1999,P:11.1-11.4

4. Anli A, Yagmur M, Yalaz M ve ark: Cocukluk ¢agi oftalmik
timdrleri. Acta Oncologica Turcica 1995;28:12-15.




Ret - Vit 2005; 13 : 239 - 245

245

10.

11.

12.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

23.

24.

25.

26.

27.

28.

29.

Vail D: Angiamatosis retinae, eleven years after diathermy
coagulation. Am J Ophthalmol 1958;46:525-534.

Siegelman J:Retinal diseases.In: Ptahogenesis, laser therapy and
surgery. Boston, Little Brown Company, 1984,P:316-319.

Lindau A: Zur Frage der Angiomatosis retinae und ihrer
Hirnkomplikationen. Acta Ophthalmol 1927;4:193-226.

Melmon KL, Rosen SW: Am J Med
1964;36:595-617.

Singh A, Shields CL, Shields J: Von Hippel-Lindau disease.
Survey Ophtrhalmol 2001;46:117-142.

Chan CC, Vortmayer AO, Chew EY et al: VHL gene deletion and
enhanced VEGF expression detected in the stromal cells of retinal
angioma. Arch Ophthalmol 1999;117:625-630.

Horton WA, Wong V, Eldridge R: Clinical and pathological
manifestations in nine families with 50 affected members. Arch
Intern Med 1976;136:769-777.

Maher ER, Yates JR, Harries R et al.: Clinical features and natural
history of von Hippel-Lindau syndrome. QJM 1990;77:1151-
1163.

Singh A, Nouri M, Shields CL et al: Retfinal capillary
hemangioma .A comparison of sporadic cases and cases
associated with von Hippel-Lindau disease. Ophthalmol
2001;108:1907-1911.

Maher ER, Moore AT: Von- Hippel Lindau disease. Br J
Ophthalmol 1992;76:743-745.

Singh AD, Shields J, Shields CL: Solitary retfinal capillary
hemangima.Hereditary (von Hippel-Lindau Disease) or
nonhereditary? Arch Ophthalmol 2001;119:232-334.

Maher ER, Yates JRW, Harries R et al: Clinical features and
natural history of von Hippel-Lindau disease. Q J Med
1990;77:1151-1163.

Schindler RF, Sarin LK, MacDonald PR: Hemangiomas of the
optic disc. Can J Ophthalmol1975;10:305-308.

Ridley M, Green J, Johnson G: Retinal angiamatosis:The ocular
manifestations of von Hippel-Lindau disease. Can J Ophthalmol
1986;21:276-283.

Shields J, Shields C, Delgin E: Retinal capillary hemangioma in
Marshall-Stickler syndrome. Am J Ophthalmol 1997;124:120-123.

Bradley JH, Schachat AP: Capillary hemangoma of the retina
and von Hippel-Lindou disease . In Ryan SJ: Retina The CV
Mosby Co. St Louis, 2001, Vol 1 P:576-588.

Garcia-Arumi J, Sarorals LH, Cavero L: Therapeutic options for
capillay papillary hemangiomas. Ophthalmol 2000;107:48-54.

McCabe CM, Flynn HW, Shields CL et al: Juxtapapillary capillary
hemangiomas. Ophthalmol 2000;107:2240-2249.

Webster AR, Maher AR, Moore AT: Clinical characteristics of
ocular angiamatosis in von Hippel-Lindau disease and
correlation with germ line mutation. Arch Ophthalmol 1999;
117:371-378.

Blodi CF, Russell SR, Puldo JS et al: Direct and feeder vessel
photocoagulation  of  retinal  angiomas.  Ophthalmol
1990;97:791-795.

Schmidt D, Natt E, Neumann HP: Long-term results of laser
treatment for retinal angiamatosisin von Hippel-glindau disease.
Eur J Med Res 2000;5:47-58.

Lincoff H, Mc Lean J, Long R: The cryosurgical treatment of
intraocular tumors. Am J Ophthalmol 1967:63:389-399.

Welch RB: Von Hippel-Lindau disease: the recognition and
treatment of of early angiamatosis retina and the use of
cryourgery as an adjunct to therapy. Trans Am OphthalmolSoc
1970:68:367-424.

Singh AD, Nouri M, Shields CL et al: Treatment of retinal
capillary hemangioma. Ophthalmol 2002;109:1799-1806.

Kreusel KM, Bornfeld N, Lommatzsch A et al: Ruthenium 106

Lindau's disease.

30.

31.

32.

33.

34.

35.

36.

37.

38.

39.

40.

41.

42.

43.

44.

45.

46.

47.

48.

49.

brachytherapy for peripheral retinal capillary hemangioma.
Ophthalmol 1998;105:1386-1392.

Cordes FC, Schwartz A: Angiomatosis retinae(von Hippel's
disease) eleven years after irradiation. Trans Am Ophthalmol Soc
1982;50:227-235.

Raja D, Benz MS, Muray TG et al: Salvage external beam
radiotherapy of retinal capillary hemangiomas secondary to von
Hippel-Lindau disease: visual and anatomic outcomes.
Ophthalmol 2004; 111:150-153.

Atebera NH: Retinal capillary hemangioma treated with
verteporphin photodynamic therapy. Am J Ophtalmol 2002;134:
788-789.

Javellana JA, Drouilhet JH, Kokame GT et al: Retinal capillary
angioma in familial exudative vitreoretinopathy treated with
photodynamic therapy. Am J Ophthalmol 2004;137:780-782.

Rodrigez-Coleman H, Spaide RF, Yanuzzi LA: Treatment of
angiomatous lesions of the retina with photodynamic therapy.
Retina 2002;22:228-232.

Obana A, Goto Y, lkoma M: A case of von Hippel-Lindau
disease with papillary capillary hemangioma treated by
photodynamic therapy. Nippon Ganka Gakkai Zasshi
2004;108:226-232.

Schmidt-Ertfurth UM, Kusserow C et al: Benefits and
complications of photodynamic therapy of papillary capillary
hemangiomas. Ophthalmol 2002;109:1256-1266.

Parmar DN, Mireskandari K, McHugh D: Transpupillary
thermotherapyfor retinal capiller hemangioma in von Hippel
Lindau disease. Ophthalmic Surg Lasers 2000;3:334-336.

Singh AD, Shields CL, Shields JA: Von Hippel-Lindau disease.
Surv Ophthalmol 2001;46:117-142

Costa AR, Meirelles RL, Cardillo JA et al: Retinal capillary
hemangioma treatment by indocyanine gren mediated
photothrombosis. Am J Ophthalmol 2003;135:395-398.

Mc Donald RH, Schatz H, Johnson RN et al: Vitrectomy in eyes
with peripheral retinal angioma associated with traction macular
detachement. Ophthalmol 1996;103:329-335.

Aiello LP George DJ, Cahil MT et al: Rapid and durable recovery
of visual function in aptient with von Hippel-Lindau syndrome
after systemic therapy with vascular endothelial gfowth factor
receptor inhibitor su 5416. Ophthalmol 2002;109:1745-1751.

Girmens JF, Erginay A, Massin P et al: Treatment of von Hippel-
Lindau retinal hemangioblastoma by the vascular endothelial
growth factor inhibitor SU5416 is more effective for associated

macular edema than for hemangioblastomas. Am J Ophthalmol
2003;136:194-196.

Gindiz K, (“)zboyrck N, Okka M: Cavernous hemangioma with
cone dysfunction. Ophthalmologica 1996;10:367-371.

Panovac J, Goldberg M, Frenkel M et al: Cavernous
hemangioma of the retina;genetic and central nervous system
involvement. Retina 1985;5:215-220.

Naftchi S, la Cour M: AQ case of central visual loss in a child
due to macular cavernous hemangima of the refina. Acta
Ophthalmol Scand 2002; 80:550-552.

Drummond JW, Hall DL, Steven WH: Cavernous hemangioma of
the optic disc. Am J Ophthalmol 1980;12:1017-1018.

Aaberg TM, Sternberg P: Cavernous hemangioma. In Ryan SJ:
Retina The CV Mosby Co. St Louis, 2001, Vol 1 P:571-576.

Kushner MS, Jampol LM, Haller JA: Cavernous hemangioma of
the optic nerve. Retina 1994;14:3519-361.

Haller JA, Knox DL: Vitrectomy for persistant vitreous
hemorrhage from a cavernous hemangioma of the optic disc.
Am J Ophthalmol 1993;116:106-107.



