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ABSTRACT

Elli bes yagindaki bayan hasta klinigimize rutin géz mua-
yenesi icin bagvurmustu. Yapilan géz muayenesinde gér-
me seviyeleri sagda 0.7, solda ise tam olarak tespit edil-
di. Her iki gézde én segment muayenesi normaldi ve géz
ici basinglar her iki gézdede normal sinirlardaydi. Dilate
fundus muayenesinde sag gézde optik sinir basinda ve
optik diskin temporal yarisinda lokalize olan vaskilarize,
kitle gérintist veren bir lezyon tespit edildi ve optik sinire
komsu alt retinal bélgede sert eksudalarin oldugu gérildu.
Fundus florosein anjiografide ise lezyonda erken dénemde
hiperfloresans ve ge¢ dénemde optik sinir kapillerlerinden
sizintinin eglik ettigi florosein géllenmesi gérildi. Retinanin
diger alanlari ve diger géz normaldi. Yapilan sistemik arag-
tirmada santral sinir sistemi ve diger sistemlerde herhangi
bir patolojik tutulum tespit edilmedi. Optik sinir baginin ka-
piller hemanijiomu tanisi alan hasta dizenli araliklarla taki-
be alindi ve herhangi bir tedavi sekli uygulanmadi. Lezyo-
nun tespitinden 1 yil sonraki en son kontrol muayenesinde
gérme dizeyi sag gézde 0.9 seviyesindeydi. Dilate fundus
muayenesinde lezyon ayni sekilde gérilmekteydi ve optik
sinir alt yarisina komsu retina bdlgesindeki eksuda iceren
alanda biraz azalma tespit edildi, diger retina alanlari ve
diger géz muayene bulgulari normaldi. Optik sinir baginin
kapiller hemanijiomu nadir olarak gérilmektedir ve lezyon
rutin géz muayenesi esnasinda tespit edilebilmektedir. Lez-
yonu tedavi etmek icin degisik yéntemler kullaniimaktadir.
Ancak nadir de olsa lezyon kendiliginden gerileyebilmekte-
dir. Optik sinir bagi hemanjiomunun farkli sistemik hasta-
liklarla birlikte olabilecegi de géz éniinde bulundurularak
gerekli sistemik incelemeler yapilmalidir.

Anahtar Kelimeler: Optik sinir bagi; kapiller hemanjiom.

A 55 year-old presented to our clinic for routine eye
examination. Her visual acuity was 0.7 in right eye
and 1.0 in left eye. Anterior segment examination and
infraocular pressure was normal in both eyes. Dilated
fundus examination revealed a vascularizated mass
involving temporal half of the optic nerve head and shown
exudation in the inferor retinal region adjacent to the optic
nerve head. Fundus fluorescein angiograpy demonstrated
early hyperfluorescence of lesion and the late pooling of
the dye with leakage from the optic nerve capillaries. The
retina in the periphery was normal. Central nervous system
and other systems were normal. The patient who had been
diagnosed with capillary hemangioma of optic nerve head
were not given any treatment regimen and was followed
regularly. One year after the evaluation of lesion, the visual
acuity was 0.9 in right eye at the last follow-up examination
and dilated fundus examination showed that there was no
variation the size of lesion on optic disc and retinal region
with exudation became small. Periphery retina of right eye
and left eye were normal.

Capillary hemangioma of optic nerve head rarely occurs
and can be detected at the routine eye examination.
Capillary hemangioma can be treated by alternative
methods. But, capillary hemangioma seldomly may regress
spontaneously. The association of capiller hemangioma of
optic nerve head with various systemic disease should be
considered and systemic investigations should be made.
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GiRiS

Retinanin kapiller hemanjiomlari nadir gérilen iyi
huylu retina tUmorlerindendir. Retinanin kapiller he-
manjiomlari yerlesim vyerlerine gdre periferal retina
veya optik sinir basi/juxtapapiller retina olarak iki alt
gruba ayrilmaktadir. Optik sinir bagi veya juxtapapiller
kapiller hemanjiomlar, periferal retinada yerlesim gés-
teren hemanjiomlara gére daha az siklikta gérilmek-
tedir. Hemanjiomlar sporadik olarak tespit edilebile-
cegi gibi von Hippel-Lindau (VHL) hastaligina da eglik
edebilmektedirler.’* VHL hastahig nadir gérilmektedir
ve VHL-tOUmor supressér genindeki kalitsal mutasyondan
kaynaklanmaktadir. VHL hastaliginda retinal anjiomla-
rin yani sira, santral sinir sistemi hemanjioblastomu, ¢ok
sayida abdominal organin kisti ve renal karsinomlar da
bulunabilmektedir.**

Retinal kapiller hemanjiomlar genellikle hayatin
ikinci veya U¢Uncu on yili icinde ve her iki cinsiyette esit
siklikta gérulmektedirler. Lezyon asemptomatik olabile-
cegi gibi gérme azalmasi veya gérme alani kaybina da
neden olabilmektedir. Retinal anjiomlar tek bagina, cok

Resim 1: Sag gézde optik sinir baginda kapiller hemanjiom.

sayida veya bilateral olarak gérilebilmektedir. Lezyon-
lar endofitik veya daha az siklikla ekzofitik olarak izle-
nebilmektedirler ve siklikla intraretinal lipid birikimi ve
serdz retina dekolmanina neden olabilmektedirler.’3
Hastaligin dogal seyri genellikle ilerleyicidir ve gérme
prognozu degiskendir.® Ancak nadir de olsa lezyonun
kendiliginden geriledigi veya tamamen ortadan kaybol-
dugu da gérilebilmektedir.”-'° Lezyonu tedavi edebilmek
icin lazer fotokoagilasyon, radyasyon tedavisi, trans-
pupiller termoterapi ve fotodinamik tedavi gibi degisik
metodlar kullanilabilmektedir ancak lezyonun anatomik
yerlegiminden ve tedavi yéntemlerinin kisitliligindan do-
layr optik sinirin kapiller hemanjiomunun tedavisi zor
olabilmektedir.!35¢

Biz bu calismada optik sinir kapiller hemanjiomu bu-
lunan bir olgunun klinik takibini bildirmeyi amacladik.

OLGU SUNUMU

Elli beg yasindaki bayan hasta rutin géz muayenesi
igin klinigimize bagvurdugunda, yapilan detayli géz mu-
ayenesinde diUzeltilmis gérme keskinligi sagda 0.7, solda
1.0 seviyesinde tespit edildi. Her iki gézin én segment
muayenesi normaldi ve géz ici basinglar her iki gézdede
normal sinirlardaydi. Dilate fundus muayenesinde sag
gdzde optik sinir baginin temporal yarisininin gérilmesini
engelleyen ve temporal yarida lokalize olan vaskilarize,
vitreusa dogru uzanim gésteren, kitle gérintisi veren bir
lezyon tespit edildi ve optik sinire komsu alt retinal bélge-
de de intraretinal lipit birikimi géroldi (Resim 1). Fundus
florosein anjiografide ise lezyonda erken dénemde hi-
perfloresans ve ge¢ dénemde optik sinir kapillerlerinden
sizintinin eglik ettigi florosein géllenmesi gérildo (Resim
2a-b). Retinanin diger alanlar ve diger géz normaldi.
Kranial manyetik rezonans ile santral sinir sistemi incele-
mesinde herhangi bir patolojik gérinim tespit edilmedi.
Ayrica diger sistem tutulumlarini degerlendirmek icin ge-
rekli bélumlere danigildi ve hastada herhangi bir patolo-
jik organ tutulumu gézlenmedi. Optik sinir baginin kapil-
ler hemanjiomu tanisi alan hastaya herhangi bir tedavi

Resim 2a-b: Optik sinir bagsi kapiller hemajiomunun fundus florosein anjiografik gérintist (erken ve geg dénem).
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Resim 3: Ayni hastanin 1 yil sonraki géz dibi gérinima.

sekli uygulanmadi. Hasta dizenli araliklarla takibe alindi
ve geligsebilecek olasi riskler agisindan bilgilendirildi. Lez-
yonun tespitinden 1 yil sonraki en son kontrol muayene-
sinde gérme dizeyi sag gdzde 0.9 seviyesindeydi. Dilate
fundus muayenesinde lezyon ayni sekilde tespit edilirken,
optik sinir alt yarisina komsu retina bdlgesindeki eksuda
iceren alanda bir miktar azalma oldugu géroli ve diger
retina alanlari normaldi (Resim 3). Hasta en son kontrol
muayenesinde fundus florosein anjiografi cekilmesini ka-
bul etmedi. Hastanin dizenli araliklarla takibine devam

edildi.

TARTISMA

Optik diskin birkag vasktler tomért bulunmaktadir
ve bu tUmérlerden her biri farkli okiler komplikasyonla-
ra neden olmalari ve sistemik hastaliklarla olan birlikte-
liginden dolayr énem arzetmektedir. Retinal kapiller he-
manjiom bu timérlerden birini olugturmaktadir. Kapiller
hemanijiom iyi huylu bir retinal ttmérdir. Hemanjiomlar
sporadik olarak tespit edilebilecegi gibi VHL hastaligina
da eslik edebilmektedirler. Tani genellikle hayatin ikinci
veya Ugincd on yilinda konulmaktadir fakat dogumdan
sekizinci onyila kadar bildirilen hastalar da bulunabil-
mektedir. VHL hastaligi ile birlikte olan vakalara ise ge-
nellikle daha geng yaslarda tani konulmaktadir. Kapiller
anjiomlar retinanin herhangi bir yerinde yerlegsim géste-
rebilirler; yerlegsim yerine gére periferal veya optik sinir
basi/jukstapapiller olarak adlandinimaktadirlar ve peri-
feral retinada daha siklikla gérolmektedirler.'-6

Haostalar gérme azalmasi sikayeti ile bagvurabilirler
yada rutin muayene esnasinda anjiomlar tespit edilebi-
lir. Retinal anjiomlar tek basina, ¢ok sayida unilateral
veya bilateral olarak gérilebilmektedir. Cok sayida ve
bilateral olan vakalar genellikle VHL hastaligina eglik
edebilmektedir. Anjiom izole ise ve aile hikayesi bulun-
muyorsa siklikla sporadik olarak gérilmektedir veya VHL
hastaliginin  baglangic asamasini  olusturabilmektedir.
izole anjiomarin sadece %8'inde birden cok anjiom ge-
lisebilmektedir. Lezyonlar endofitik veya daha az siklikla
ekzofitik olarak izlenebilmektedirler. Optik sinir baginda
endofitik gelisim gésteren timor, optik diskin bir kismini

yada tOm yUzeyini kaplayan iyi sinirli, kirmizi renkte, sesil
veya vitreus kavitesine dogru buyuyen bir kitle gérintisi
vermektedir. Cogu vakada intraretinal lipid birikimi ve
serdz retina dekolmani geligebilmektedir. Fundus floro-
sein anjiografide ise erkenden floroseinin dolmasi ve gec
dénemde yaygin sizinh gdze carpmaktadir. Optik sinir
bagi anjiomlarinda, periferik anjiomlarda gérilen besle-
yici arter ve ven gérilemez.'3>¢1" Hastamiz klinigimize
rutin géz muayenesi icin bagvurmustu ve yapilan dilate
g6z dibi muayenesinde optik disk bagindan vitreus ka-
vitesine dogru buyimus, kirmzi renkli kitle gérinimu ve
optik diske komsu alt retinal bélgede birikmis intraretinal
eksuda alani tespit edildi. Fundus florosein anjiografide
ise lezyonda erken dénemde hiperfloresans ve ge¢ do-
nemde sizintinin eglik ettigi florosein géllenmesi goril-
do.

Optik sinir baginin kapiller hemanjiomlari uzun yil-
lar boyunca asemptomatik olarak kalabilmektedirler.
Gérme kaybi, makila bélgesinde eksuda birikimi, vit-
reus hemorajisi, epiretinal membran gelisimi ve retina
dekolmanindan kaynaklanabilmektedir. Gelisebilecek
diger komplikasyonlar arasinda, eksudatif retina dekol-
mani, vitreoretinal traksiyon, neovaskilarizayon, kata-
rakt ve glokom yeralmaktadir. TUmérin spontan seyrin-
de genellikle yavasg bir biyime gérolmektedir ve gérme
prognozu olumlu degildir.2356" McCabe ve ark. juksta-
papiller hemanjiomu bulunan 72 vakalik genis serisinde,
ilk muayenede hastalarin %39'unda gérme seviyesinin
20/40'dan daha disik oldugu ve ortalama 5.4 yil stren
takip sonunda ise %65 vakada gérme seviyesinin daha
da azaldig bildirilmektedir®. Fakat nadir de olsa kendili-
ginden gerileyen kapiller hemanjiomlar bildirilmektedir.
Literatir incelemesinde; ilerleme géstermeyen ve spon-
tan gerilemenin gérildigo birkag vaka bulunmaktadir.”
19 Hastamizin bir yil sonraki yapilan kontrolinde lezyon-
da herhangi bir bUyime gérilmedigi tespit edilmistir ve
hasta olasi komplikasyonlar agisindan dizenli olarak
takip edilmektedir.

Kapiller hemanjiomlarin tedavisi lezyonun lokalizas-
yonu ve biyUklogune gére degisebilmektedir. Periferde
yerlesem anjiomlar icin lazer fotokoagtlasyon, penetran
diatermi, kriyoterapi ve fotodinamik tedavi secenekleri
bulunurken, optik disk bagi kapiller anjiomlarinin tedavi
secenekleri yerlesim yerinden 6turi cok kisithdir. Optik
sinir basgi anjiomlar semptomatik oldugunda (eksida
birikiminin eglik ettigi santral gérme azli@) tedavi edil-
meleri dnerilmektedir. Lazer fotokoagulasyon, fotodina-
mik tedavi, transpupiller termoterapi ve radyasyon veril-
mesi optik sinir bagi hemaniomlarini tedavi etmek igin
uygulanabilmektedir. Vitreoretinal traksiyon ve retina
dekolmaninin eslik ettigi olgularda vitreoretinal cerrahi
uygulanabilmektedir. Total eksudatif retina dekolmani
ve neovaskiler glokom gelisen bazi olgularda ise enk-
leasyon yapilabilmektedir.!-3511-13 Ayrica son zamanlar-
da vaskiler endotel biyime faktérleri inhibitérlerinin
uygulanmasi umut verici tedavi yéntemleri arasinda yer
almaktadir.’' Optik sinir basinda yerlesim gdsteren
anjiomlarin prognozu, periferik anjiomlara gére daha
kotodur. Optik sinir baginda yerlegen timérler icin uygu-
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lanan tedavi ydntemleri de, ttmérin lokalizasyonundan
dolayi birgok komplikasyona neden olabilmektedir.2351
Literatirde de belirtildigi Uzere uygulanabilen olasi teda-
vi ydntemleri hakkinda hastamiz bilgilendirilmistir ancak
hasta gérmesinden memnun oldugunu ve herhangi bir
uygulamayi kabul etmedigini belirtmistir. Hastamizda
makila bélgesinin korunmus olmasi, hastaligin ilerleme
gostermemesi Uzerine tarafimizdan da herhangi bir te-
davi plani dosuntlmemigtir ve hasta dozenli araliklarla
takibe alinmigtir.

Kapiller hemanjiomlar normal kapiller damarlar-
dan olusan ancak tam olarak gelismemis (inkomplet)
yeni vaskUler buUyUmelerdir, normal endotel hucreleri
ile értslodirler ve bu endotel hicreleri buyik, vakuol-
|0 interstisyel hicrelerle ayrilmighr. MatGrasyonunu tam
olarak tamamlayamayan bu lezyonlar arter ve ven ara-
sinda yiksek akimli sant olarak ¢alismaya baglarlar ve
bu damarlardan kolayca sizinti geliserek intraretinal ve
subretinal eksuda birikimi gérilebilmektedir.>91¢

Kapiller anjiomlar VHL hastaliginin siklikla ilk klinik
bulgusu olarak da kargimiza cikabilmektedir. Bu hastalik
VHL timor baskilayici genindeki germline mutasyonlari
sonucunda gelisen, kalitsal ve birden cok sistemi tutan
ailevi kanser sendromu olarak bilinmektedir ve VHL has-
taligi fakomatdzler grubunda yer almaktadir. VHL timor
baskilayici geni, 3p25 kromozomunda izole edilmigtir ve
bircok farkli mutasyon sekli gésterilmistir.#>1” Bu hasta-
likta gérilen diger sistemik tutulumlar; serebellar veya
spinal hemanijioblastom, renal karsinom ve feokromasi-
tomadir. Retinal kapiller hemanjiomlar VHLli hastalarin
en fazla %70'inde, peripapiller kapiller hemanjiomlar ise
%10’unda bulunmaktadir. Retinal anjiomlarin gelisme
olasihgi, her on yil boyunca birikerek artmaktadir. VHL
tanisini koymak icin; aile hikayesi bulunan olgularda re-
tinal anjiom yada i¢ organ tutumu seklinde bir lezyonun
varligi yeterlidir. Aile hikayesi bulunmayan olgularda ise
en az iki hemanjiom varligi veya bir hemanjiom ve bir i¢
organ tutulumu birlikteligi gerekmektedir. Bunlara rag-
men VHL tanisi molekiler genetik analizler ile desteklen-
melidir; fakat VHL tanisi, inkomplet penetrans, de novo
mutasyonlarin eslik etmesi ve hastaligin baglangic yasi-
nin biyOk degiskenliginden dolayr zor olabilmektedir.
VHL hastaliginda gelisebilecek tGmorlerin erken tanisi ve
tedavisi hayati énem tagimaktadir. Bunun igin hastala-
rin ve riskli aile bireylerinin dizenli araliklarla taranmasi
gerekmektedir.*>17-1? Hastamizda diger sistemik tutulum-
lar icin gerekli bdlumler tarafindan inceleme yapilmigtir
ve herhangi bir patolojik tutulum tespit edilmemistir.

Biz bu olgu sunumunda rutin géz muayenesi esna-
sinda tespit edilen, optik sinir basi kapiller hemanjiomu
bulunan bir hastanin takip periyodunu sunmayi ve siste-
mik arastirmalarin yapilmasinin gerekliligini vurgulama-
yi istedik.

Optik sinir baginin kapiller hemanjiomlari retinanin
iyi huylu timérleri arasinda yer almaktadir fakat has-

tah@in ilerleyici seyrinin olmasi ve tedavi segeneklerinin
kolayca uygulanamamasi yizinden sonuglar yiz goldo-
roc olamayabilmektedir. Kapiller anjiomlara sistemik
timérlerin eslik etmesi, hastalarin gerekli incelmelerinin
yapilmasi icin ilgili bélimlere génderilmesini zorunlu kil-
maktadir. Hastalar gelisebilecek okiler komplikasyonlar
acisindan bilgilendirilmelidir ve dizenli araliklarla takip
muayeneleri yapilmalidir.
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