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OZET

Retina ve retina pigment epitelinin kombine hamartomu nadir rastlanan benign konjenital bir lezyondur: Ilk semptom genellikle agrisiz gor-
me azalmasidir. Malign melanoma, retinoblastoma ve diger goz ici kiitlelerle karisabileceginden dogru tani ¢ok énemlidir. Bu olgu sunumun-
da, sol gozde retina ve retina pigment epitelinin kombine hamartomu tanisi koydugumuz 21 yasindaki bir erkek hastanin klinik, optik koherens
tomografi (OKT) ve floresein fundus anjiyografi (FFA) ozelliklerini sunuyoruz.

Anahtar Kelimeler: Retina pigment epiteli, Retina, Hamartom

Combined Hamartoma of the Retina and Retinal Pigment Epithelium

ABSTRACT

Combined hamartoma of the retina and retinal pigment epithelium is a rare, benign congenital lesion. The first symptom is usually painless
loss of vision. An appropriate diagnosis is crucial because the lesion may be confused with more serious conditions such as malign melanoma,
retinoblastoma, or other intraocular masses. With this case we present clinical, optical coherence tomography (OCT) and fluoresein angio-
graphic findings of a 21-year old man with combined hamartoma of the retina and retinal pigment epithelium in his left eye.
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Giris reketleri her yéne serbest, 151k refleksleri dogal, goz i¢i basinglar

. . . o . her iki gozde 13 mmHg ve en iyi diizeltilmis gérme keskinlikleri
Retina ve retina pigment epitelinin kombine hamartomu

(RRPEKH), retina pigment epiteli (RPE), duyusal retina, damarsal
yapilar ve glial dokunun degisik oranlarda etkilendigi nadir gorii-

sag gozde 20/20, sol gozde 20/400 diizeyindeydi. Biyomikros-

kopik muayenede 6n segment normaldi. Fundus muayenesinde sag

len benign bir tiimérdiir! RRPEKH konjenital bir timér olup, en 6z normal olarak degerlendirildi. Sol goz fundus muayenesinde
sik optik disk komsulugunda olmak {izere makiila veya gevre reti- optik disk nazalinden makiila temporaline ve damarsal kemerlerin
nada da goriilebilir.> Sadece retina ve RPE’ni etkilemekle kalmaz disina kadar uzanan iizeri epiretinal membranla ortiilii, yiizeyden

ayni zamanda vitreoretinal ara yiizey degisikliklerine, retina ¢e-
kintilerine ve katlantilara da neden olabilir. RRPEKH, koroid me-
lanomu, retinoblastom ve diger goz tiimorlerini taklit edebilece-
ginden ayirici tanisinin  yapilmasi onemlidir.

kabariklik gdsteren bir lezyon izlenmekteydi (Resim 1). Damar
yapilarda kivrimlanma mevcuttu. Lezyon merkezde gri-beyaz,
¢evrede gri-siyah goriiniimdeydi ve kenarlarinda eksiidasyon mev-

cuttu. OKT’de santral fovea kalinligi1 1500 um olup, makiilada ge-
Bu olgu sunumunda, sol gozde RRPEKH tanis1 koydugumuz

bir hastanmn klinik, OKT ve FFA ozelliklerini sunuyoruz. nis kabariklikla birlikte epiretinal membran (ERM) olusumu izlen-

di (Resim 2). FFA’ da erken donemde hipofloresans, ge¢ donemde

Olgu Sunumu optik diskten baslayarak damarsal kemerler boyunca anormal da-

marsal yapilardan kaynaklanan sizintiya bagli hilal benzeri hiperf-
21 yasindaki erkek hasta sol gozde az gérme nedeniyle klini-

gimize sevk edildi. Hasta bu sikayetinin 5 yil dnce basladigini ve
dis merkezlerde goziine birer kez goz ici enjeksiyon ve lazer ya-
pildigini ifade etti. Hasta klinigimize bagvurdugunda tam bir oftal-
molojik muayenenin ardindan OKT, FFA ve multifokal elektrore- Hastanin klinigimizde 9 ayhk takibi sonunda gdrme keskinliginde

tinogram (mfERQG) tetkikleri yapildi. Yapilan muayenede gz ha- degisme olmadigi (sag gozde 20/20, sol gozde 20/400) goriildii.

loresans alanlar izlendi (Resim 3). mfERG’de sol gozde P1 am-
plitiidlerinde yaygin diisiikliik tespit edildi (Resim 4). Ayirici tani-
lar g6z oniinde bulundurularak hastaya RRPEKH tanisi kondu.
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Resim 1: Sol goz arka kutupta, optik disk ve damarsal kemerleri
de igine alacak sekilde yiizeyden kabarik, damarsal yapilarda kiv-
rimlanmaya neden olan hamartom izleniyor.

Resim 2: Optik koherans tomografide makiilada genis kabariklik-
la birlikte membran olusumu izleniyor.
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Resim 3: Floresein fundus anjiyografi de optik diskten baslayarak
damarsal kemerler boyunca kivrimli, anormal damarsal yapila-
rindan kaynaklanan sizintiya bagh hiperfloresan alanlar izleniyor.

Resim 4: mfRG de sol gozde amplitiidlerde yaygin diisiikliik izle-
niyor.

Tartisma

Hemartomlar bir bolgeye ait normal olgun dokularin anormal
proliferasyon gostermesiyle olusan benign lezyonlardir. RRPEKH
ilk defa 1973 yilinda Gass tarafindan tanimlanmistir.> Konjenital
bir hastalik olup, her iki cinste esit oranda goriiliir ve ¢ogunlukla
tek taraflidir.! Lezyonun klinik goriiniimii, lezyonda baskin olarak
bulunan dokuya (retina pigment epiteli, vaskiiler veya glial doku)
baghdir.! Fundus muayenesinde genelde retinada kirigiklik, kaba-
riklik ve damarsal kivrimlanmaya neden olan yiizeysel gliozisle
birlikte pigmente kiitle goriiniimii mevcuttur.* Lezyon kaynakl1 vit-
reoretinal ara ylizey degisiklikleri ¢ekinti, fibrozis, gliozis ve ERM
olusumudur.!

Tani genelde ¢ocukluk doneminde rutin bir fundus muayenesi
esnasinda konulur. RRPEKH asemptomatik olabilecegi gibi genel-
likle gec ¢ocukluk veya erken eriskinlik doneminde sasilik, agrisiz
gorme azhigi ve “metamorfopsi” ¢arpik gérmeye neden olabilir.
Sikayetler 6zellikle lezyonun bulundugu bolgeye gore degismek-
tedir. Gass, lezyonlari lokalizasyonlarina gore disk iizerinde, diske
komsu, makiila bolgesinde ve orta-gevrede yerlesimli olmak {izere
4 gruba ayirmistir ve en sik disk komsulugunda yerlesim gosterir-
ler.? Makiila tutulumu olan hastalar gérme keskinligindeki azalma
ve strabismus nedeniyle genellikle daha erken bagvurduklar i¢in
daha erken tani alirlar.

Retina ve retina pigment epitelinin kombine hamartomuna
bagli; ERM olusumu, retina deligi, retinoskizis, koroida neovas-
kiilarizasyonu, retina ve vitreus hemorajisi ve eksiidatif retina de-
kolmani gibi komplikasyonlar bildirilmistir.* Gérme kayb1 komp-
likasyonlara bagli olarak ilerleyici olabilir ancak bizim vakamizda
oldugu gibi genellikle duragandir.

Retina ve retina pigment epitelinin kombine hamartomu genel-
de izole olarak goriiliir. Sistemik olarak en sik ndrofibromatozis tip
2 ile birlikteligi bildirilmistir.* Literatiirde yer alan fakat daha az
birlikteligi olan hastaliklar ise norofibromaozis tip 1, Gorlin Goltz
sendromu, Poland anomalisi, brankio-okiilo-fasyal sendrom, tiibe-
roskleroz, jiivenil nazofarengeal anjiyofibrom, optik pit ve kolo-
bomdur.>

Ayiricr tanilar arasinda basta koroid melanomu olmak {izere,
koroidal neviis, RPE adenomu veya adenokarsinomasi, melanosi-
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toma ve retinoblastoma diistiniilmelidir. RRPEKH, melanom ve
retinoblastom gibi patolojilerle karigabileceginden literatiirde ma-
lignite kuskusuyla eniikleasyon yapilan vakalar bildirilmigtir.?
Kombine hamartomlarda sik¢a izlenen retina vitreus ara yiiz degi-
siklikleri ve retina damarlarinda kivrim artis1 ayirici tanida onem-
li klinik bulgulardir ve koroida melanomunda hemen hicbir zaman
izlenmez.

Floresein FA ve OKT tanida en 6nemli yardimci testlerdir.
FFA’da hiperpigmentasyondan dolay1 olusan blokaja bagli erken
donemde hipofloresans, ge¢ fazda boyanmaya ve lezyon i¢i da-
marsal yapilardan olusan si1zintiya bagli olarak hiperfloresans izle-
nir. OKT’de en stk ERM ve retinada gizgilenmeler bildirilmistir.
Vakamizda da OKT’de ERM olusumu izlendi. Ayirici tanida elek-

trofizyolojik testler de 6nemli bir yere sahiptir. RRPEKH’de RPE
tutulumu 6n planda oldugundan 6zellikle elektrookiilografi (EOG)
daha degerli bir tetkiktir ve etkilenen gozde diisitk EOG yanitlari
alinacag bildirilmistir.” Retina tabakalarinda yaygin etkilenmeye
bagl olarak mfERG yanitlarinda da bizim vakamizda oldugu gibi
etkilenme goriiliir.

Retina ve retina pigment epitelinin kombine hamartomu teda-
visinde en sik pars plana vitrektomi ve ERM soyulmasi uygulan-
mis ve farkli sonuglar bildirilmistir.!

Sonug olarak, RRPEKH koroid melanomlariyla ayirici tanisi-
nin dikkatli bir sekilde yapilmasi, gelisebilecek komplikasyonlarin
erken teshisi ve tedavisi i¢in hastalarin belli araliklarla takibe alin-
mast ve kayit altinda tutulmas: énemlidir.
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