OLGU SUNUMU/CASE REPORT

Makiilay1 Tutan Rasemoz (Salkims1) Hemanjiom™

Racemose (Bunchy) Hemangioma on Macula
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Retinal rasemoz (salkims1) hemanjiyom; nadir gériilen konjenital arterioven6z malformasyonlardan birisidir. Cogunlukla
tek tarafli olup genislemis ve kivrimh retinal damarlar ile karakterizedir. Genis retina alanlar:1 tutulabilir. Makula tutu-
lumu sik degildir. Bu calismada, herhangi bir sistemik rahatsizligin eglik etmedigi, on bes yasinda bayan hastanin, sag
goziinde makulay: tutan rasemoéz hemanjiom sunulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Rasem6z hemanjiom, makiila.

ABSTRACT

Retinal racemose hemangioma; is one of the rare congenital arteriovenous malformations. It’s mostly unilateral and is char-
acterized by dilated and tortuous retinal vessels. It may involve large areas in the retina.Macular involvement is rare. In
this study, we report macular racemose hemangioma without any systemic disorders in a fifteen year-old female’s right eye.
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GIRIS

Retinal rasemoéz (salkimsi) hemanjiom; konjenital arteriyovenéz malformasyonlardan birisidir. Nadir go-
rilir. Herediter degildir. Cogunlukla tek taraflidir.! Arter ve venlerin dogrudan irtibati ile olugsmaktadir.
Oldukg¢a genislemis, kivrimli damarlardan olusur, retinanin belirli bir alaninda sinirh kalabilir veya retina-
da genis alanlar1 tutabilir.? Gorme keskinligi, degiskendir. Normal olabilecegi gibi ¢cok azalmis da olabilir.!
Cinsiyet ve 1rk ayrim1 gostermez.? Bazi1 hastalarda ayn1 anda arteriyoven6z malformasyon, retina ile beraber
beyinde de gorulebilir. Bu birliktelik Wyburn-Mason veya Bonnet de Chaume Blanc Sendromu olarak isim-
lendirilir. Ender olmakla birlikte deri, bébrek, kemik ve kas sisteminde goriilebilmektedir.?

Olgumuz, bilebildigimiz kadariyla daha 6nce Turkiye’den bildirilmemis, cocukluk ¢aginda tespit edilen, her-
hangi bir sistemik hastaligin esik etmedigi, makulay: tutan retinal rasemoz (salkimsi) hemanjiom ile ilgilidir.

Bu calisma TOD 48. Ulusla Oftalmoloji Kongresi’nde sunulmustur.
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Makiilayr Tutan Raseméz (Salkimsi) Hemanjiom

OLGU SUNUMU

Onbes yasinda kiz g¢ocugu, sag gozde az gorme ve
egzoftalmus sikayetiyle klinigimize bagvurdu. Has-
tanin yapilan muayenesinde diizeltilmis en iyi gor-
me keskinlikleri sag gozde 5/10, sol gozde ise 10/10
idi. Refraksiyon kusuru yoktu. Go6z ic¢i basing¢lar: sag
gozde 12 mmHg, sol gozde 14 mmHg olarak 6l¢iildi.
Goz hareketleri her yone serbestti. Ekzoforya tespit
edildi. Ancak tropya mevcut degildi. Biomikroskopik
muayenesinde 6n segment yapilar1 dogal bulundu.
Hertel ekzoftalmometresi 6l¢cimlerinde, egzoftalmus
tespit edilmedi.

Pupiller dilatasyon sonrasi sol goziin fundus mua-
yenesi normal iken, sag gozde makiila tizerinde ve
perifer retinada arterioventéz malformasyonlar tes-
pit edildi (Resim 1, 2). Optik disk normal goriiniim-
de idi. Hastanin ¢ekilen FFA’sinda sag gozde sizinti
yapmayan belirgin, dilate ve kivrimli arteriovenosz
malformasyonlar gorildi (Resim 3). Yapilan Optik
Koherens Tomografi (OKT) goriintiillemesinde, arka
kutupta 6dem veya baska patoloji saptanmadi (Re-
sim 4). Hastanin kraniyal manyetik rezonans incele-
mesinde eglik eden arteriovenéz malformasyon tespit
edilmedi (Resim 5). Noroloji, pediatri ve dermatoloji
klinikleri tarafindan degerlendirilen hastamizda ek
bir patolojik bulgu belirlenmedi. Hastaya retinal ra-
semoz hemanjiom tanisi konuldu. Herhangi bir teda-
vi uygulanmadi. Gerekli bilgilendirme yapildi. Re-
tina biriminde takibe alindi. 6 aylik takip sonunda,
progresyon ve/veya komplikasyon saptanmadi.

TARTISMA

Retinal rasem6z hemanjiom, retinanin vaskiiler ti-
morlerinden birisi olarak sinfilandirilmigsa da, son

Resim 1,2: Olgunun fundus fotografi.

zamanlarda vaskiiler tiimor olarak degil, arteriove-
noz malformasyon olarak goriilmeye baslanmigtir.*>¢
Retinal rasemo6z hamanjiom, herediter olmayan, na-
dir goriilen bir arterioven6z malformasyondur. Emb-
riyolojik hayatta, vaskiilogenez sirasinda meydana
gelen anormal farklilagma nedeniyle ortaya ciktig:
disinilmektedir.? Retinal rasem6z hemanjiomlar;
Archer ve ark.,? yaptig1 simiflamaya gore ti¢c gruba ay-
rilir.* Tip 1; Arterioller ve veniiller arasinda anormal
kapiller pleksus bulunur. Tip 2; Direkt arteriovenoz
baglanti bulunur. Kapiller hemanjioma benzer ancak
eksiidasyon veya dekolman bulunmaz. Tip 3; Ileri de-
recede dilate damarlar bulunur. Santral sinir siste-
minde patolijiler eglik edebilir. Santral sinir sistemi
patolojileri eslik ederse Wyburn-Mason veya Bonnet
de Chaume Blanc Sendromu olarak adlandirilir.?# Ol-
gumuz, Archer ve ark.,? yaptig1 siniflamaya gore, Tip
2 rasemo6z hemanjiomdur.

Retinal rasemo6z hemanjiomda, gérme normal veya
cok azalmig olabilir. Gérme azlig1 makiiladaki anor-
mal damarlara, vitreus kanamasina, retinadaki ka-
namalara ve retina damar tikanikligina bagl olabi-
lir.# Qin ve arkadaslarinin yaptig: litaretiir tarama-
sinda retinal rasem6z hemanjiomu olan 167 olguluk
bir calismada okiiler komplikasyonlar; retinal ven
okliizyonu, hemoraji, glokom, makiiler 6dem, retina
hasari ve iskemi olarak belirtilmisg ve en sik goriilen
komplikasyon retinal ven okliizyonu olarak bildiril-
mistir.! Papageorgiou ve ark.,® vitreus ve subreti-
nal kanamanin eglik ettigi bir raseméz hemanjiom
hastasinda uzun siireli takip sonucunda rezoliis-
yon tespit etmiglerdir. Panagiotidis ve arkadaslari,
rasemo6z hemanjionu olan bir hastada makiiler is-
kemi bildirilmig ve bunun vaskiiler staz nedeniyle
trombozise sekonder olabilecegi iddia etmislerdir.
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Resim 3: Olgunun fundus floresein Resim 4: Olgunun okuler kohorens tomografi fotografi.

anjiografi fotografi.

Resim 5: Olgunun kranial manyetik rezonans goriintiisii.

Olgumuzda, damar tikanikligi, hemoraji veya iskemi
yoktu. Gorme keskinliginde ki azalma, makulay: tu-
tan anormal damarlara veya ekzoforyaya bagh olabi-
lecegine kanaat getirildi.

Rasemo6z hemanjiomu olan olgularin %30 oraninda
serabral tutulumu gorilmektedir.! Retinal arteriyo-
venoz malformasyonlara, santral sinir sistemi arteri-
yovenéz malformasyonlar: eslik edebilir. Hastalarin
norolojik muayeneleri yapilmali, MSS olas1 lezyon ag1-
sindan BT ve MRI ile taranmalidir. Baz1 hastalarda
aym tarafli olarak orta beyin, bazofrontal bélge veya
arka fossay1 tutan benzer lezyonlar bulunur. Bu bera-
berlik Wyburn-Mason veya Bonnet de Chaume Blanc
Sendromu olarak isimlendirilir.! Maksilla, mandibula
ve fasiyal cilt tutulumu da bildirilmistir. Orbitadaki
malformasyon, proptozise, 3, 4 ve 6. kraniyal sinir
felclerine neden olabilir. Fundus gérinimi tipiktir.

FFA’da normal fundusa kiyasla sayis1 artmis, genis-
lemis, kivrimh damarlarin hizli dolumu gozlenir. Da-
marlar floresein sizdirmazlar. Retinadaki vaskiiler
lezyonlar icin tedavi gerekmez. Retinada 6dem gelisen
hastalarda fotokoagiilasyon tedavisi tartismalidir.

Yaptigimiz literatiir taramasinda, Tirkiye’den daha
once, gozde veya goz dig1 herhangi bir organ veya do-
kuda ek patoloji veya komplikasyonun eslik etmedigi,
makulay1 tutan, retinal raseméz hamnjiom olgusunun
bildirilmedigini gérdiik. Yenice ve arkadaslari, retinal
hemanjiomlarla ilgili yazdiklar: derlemede, kendi kli-
niklerinde, takip ettikleri makulaya uzanan damarla-
rin olmadigi bir olgunun resmini géstermisler ancak
olgu hakkinda ayrintil bilgi vermemislerdir.?

Retinal rasem6z hamanjiom, konjenital bir hastalik-
tir. Nadir goralir. Goz ile ilgili gesitli patojilere sebe-
biyet verebilir veya komplike olabilir. G6z dis1 baz1
organ veya dokularda benzer patojilerle birliktelik
gosterebilir. Rasem6z hemanjiomlu olgular, gerek
g0z i¢i gerek goz dig1 patolojiler ve komplikasyonlar
acisindan incelenmeli ve takip edilmedir.
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