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Retinal telenjiektazi Reese tarafýndan tanýmlanan
özgün bir terimdir. Genellikle erkeklerin bir gözünde
ortaya çýkan geliþimsel damar anomalisidir. Retina
damarlarý düzensiz geniþlemeler iþlevsel yetersizlikler
gösterir. Özellikle retina kapillerlerini etkilemekle birlikte
arterlerde de anomaliler izlenebilir. Anomalilerin
daðýlýmý ve yaygýnlýðý yaný sýra gözde oluþturduklarý
komplikasyonlar nedeniyle retina telenjiektazileri farklý
klinik tablolar gösterebilirler. Bunlar arasýnda en belirgin
olanlarý: Coats' sendromu, Jukstafoveolar telenjiektazi
ve Leber'in miliyer anevrizmasýdýr. Coats ve Jukstafoveal
distrofi ilgili bölümlerde anlatýlmýþtýr. Yazýmýzda, Leber'in
miliyer anevrizmasý yaný sýra retinada telenjiektatik
vaskülopati ile seyreden diðer hastalýklar
irdelenmektedir. 

Leber’in Miliyer Anevrizmasý

Primer (idiyopatik) konjenital retina telenjiektazisidir.
Erkeklerde daha sýktýr. Tanýmlayýcý lezyonlar:1 kapiller
telenjiektaziler2, arteriolar ektazi ve makroanevrizma3,
kapiller nonperfüzyondur. 

Bu lezyonlar eriþkin yaþta semptomatik hale gelirler.
En önemli semptom makuler eksudasyondur. 

Tedavisinde lazer fotokoagulasyon veya
kriyokoagulasyon uygulanabilir.

Retinanýn Kavernöz Hemanjiyomu

Retinanýn nadir olarak görülen bir okülokütanöz
sendromudur (fakomatoz). Genellikle sporadik
geliþimlidir. Otozomal dominan nörokütanöz tutulumlu
formlarý da bildirilmiþtir. Weskamp-Cotlier
sendromunda retina, cilt ve beyin hemanjiyomlarý
birlikte görülür. Bu tip olgularda epilepsi ataklarý
saptanabilir. Genç yaþta (ortealama yaþ:23) ve
bayanlarda (3/2) sýk rastlanýr. Klinik tablo olarak retinal
veya jukstapapiller yerleþim gösterirler. Sýklýkla tümör
kitlesinin etrafýnda küçük izole anevrizma kümeleri
bulunur. 

Genellikle ilerleyici deðildir, tek taraflýdýr ve
eksüdatif komplikasyonlar nadirdir. En sýk rastlananý
göziçi hemorajidir (%10). Kavernöz hemanjiyom kitlesi
büyümez, zamanla ön yüzündeki fibröz komponentinde
artma ile tümör kitlesinin kýsmi obliterasyonu gözlenir.
Oftalmaskopik görünümü oldukça tipiktir, kýrmýzý üzüm
salkýmýna benzer. Bu salkýmlarýn içindeki eritrosit
sedimenti tipik FFA görünümü ile (geç dönemde
sakküler anvevrizmanýn seviyeli dolum göstermesi)
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lezyonu tanýtýcý özelliktedir. Retina dolaþýmýndan izole
olan ve geç dolum gösteren nonperfüzyon alanlarý da
saptanabilir. Histopatolojik olarak tümör kitlesinin
birbirinden ince duvarla ayrýlmýþ çok sayýda
mikroanevrizmadan oluþtuðu saptanýr. Bu kitleyi
oluþturan vasküler duvardaki endotel altyapýsý
normaldir.

Yoðun ve tekrarlayan vitre hemorajisi oluþmadýkça
koagule edilmeleri gerekmez. Kavernöz hemanjiyomlu
olgular sistemik tutulumlarý bakýmýndan araþtýrýlmalý ve
özellikle serebral anjiyomlar olmak üzere tanýmlanan
lezyonlar yýllýk olarak izlenmelidir.

Ýdoyopatik Retinal  Vaskülit, Anevrizmalar  ve
Nöroretinit  (Ýrvan)  Sendromu

Nadir görülür. Sýklýkla bilateraldir. Peripapiller
eksudasyonlu nöroretinit ve özellikle arterleri ilgilendiren
Y þeklinde mültipl anevrizmalar ile bunlara eþlik eden
periferik vaskülit saptanabilir. Anevrizmalardan
eksudasyon ve hemoraji geliþebilir, vitritis izlenebilir.
FFA'da optik disk yanýsýra perivasküler boyanma
izlenebilir. Allerjik vaskülit olarak Eales'e benzerlik öne
sürülmüþsede kortikosteroidlere yanýt belirsizdir,
gerektiðinde sarý dalga boylu LFK uygulanabilir. NVE
geliþirse PRF, göziçi hemoraji geliþirse PPV önerilir. 

Familyal  Eksüdatif Vitreoretinopati  (Fver)

Yüksek penetrasyon ve deðiþken ekspressiviteli
otozomal dominant geçiþ gösterir. Sorumlu gen
11p998,9999 dur. Klinik görünümü prematüre
retinopatisine benzer, ancak anemnez ayýrt edicidir. ilk
deðiþiklikler periferik retinada vitreoretinal bileþkede
baþlar. Baþlangýçta ekvator ile Ora arasýndaki
eksudasyonun makülaya ulaþmasý ile Coats benzeri
tablo yerleþir, buna ileri evrede vitreoþizis ve vitreoretinal
traksiyonlar eþlik eder. Aynýca, maküler heterotopia
(makülanýn temporale çekilmesi) ile görme sorunu
oluþabilir. Özellikle maküla temporalinin FFA görünümü
tipik olup ekvatörün önünde yaygýn nonperfüzyon
alanlarý, dilate retina damarlarý ve neovaskülarizasyon
ile kaçaklar dikkati çeker. Neovasküler glokom
geliþebilir. Erken dönemde proliferatif deðiþiklikler
baþlamadan yapýlan kapatýcý lazer/kriyo tedavi ile

komplikasyonlarýn önlenebilmesi mümkündür.
Kapiller Hemenjiyom

Retinanýn konjenital herediter kapiller anjiyomatöz
hamortomu olan anjimatozis retina von Hippel Hastalýðý
olarak ta tanýnýr. Otozomal dominant geçiþli olup

olgularýn %80'nde spontan mutasyonlar izlenir. 
Prevelansý 1/36.000'dir. Retinal kapiller

hemanjiyoma, santral sistemi ve diðer organ
tutulumunda Von-Hipel Lindau (VH-L) hastalýðý yada
daha doðru tanýmlama ile sendromu olarak bilinir.
Bunda serebellar hemanjiyoblastomum ve Renal hücreli
karsinomun yaný sýra böbrek, karaciðer, pankreas ve
epididimde kistler saptanabilir. Deðiþken penetranslý
otozomal dominant geçiþlidir. Olgularýn %50'sinden
fazlasýnda retinal ve serebral anjiyom saptanabilir.VH-L
hastalar Feokromostoma (%10) ve renal hücreli
karsinoma (%25) riski taþýrlar.

Kapiler hemanjiyomlar genellikle genç ve eriþkin
yaþlarda ve tek taraflý tutulum ile ortaya çýkarlar.
Oftalmaskopik olarak besleyici damarýn varlýðý tipiktir.
Baþlangýçta bunun seçilmediði gözlerde FFA taný
koydurucudur. 

Klinik tablo olarak,1 periferik retinal (endofitik),2

vitreoretinal,3 jukstapapiller (ekzofitik) yerleþim
gösterirler. Endofitik olanlarýn aksine ekzofitik olanlarda
anjiyomlar retinanýn dýþ kapilller pleksusundan geliþir ve
bunlarda besleyici damarýn A-V þantý gözlenmez.
Hemanjiyomlar sýklýkla soliter yapýdadýr. Multipl
lezyonlar (%30) nadir deðildir. 

Hastalar yýllarca asemptomatik olarak
yaþayabilirler. Semptomlar sýklýlýkla eksüdatif maküla
ödemi sonucu geliþir. Ayrýca, epimaküler membran,
subretinal eksüdasyon ile submakülar tümoral kitle yada
ilerlemiþ olgularda maküla atrofisi, Coats benzeri
eksüdatif retina dekolmaný ve PVR'li retina dekolmaný
geliþimi gözlenebilir. Oftalmaskopik olarak makülada
eksüdasyonun izlendiði her normal görünümlü olguda
periferik retinanýn dikkatlice taranmasý ile makülaya
kaçak yapan lezyon tespit edilebilir. 

Renal hücreli karsinom ve serebellar
hemanjiyoblastom eþliðinde yaþam süreci
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sýnýrlanmaktadýr (ortalama 41 yaþ). 60 yaþýndaki bir VH-
L'lu hastada %74 retinal hemanjiyom görülme olasýlýðý
ile birlikte %84 Renal karsinom, %69 Serebellar
hemanjiyoblastom olasýlýðý vardýr. 

Kapiller hemanjiyomlarýn diðer vasküler retinal
tümörlerden (kapiller hemanjiyom vb) retinal
telenjiektazilerden ayýrt edilmesi gerekir. 

Kapiller hemanjiyomlu olgularda VH-L sendromu
bulunmadýðýndan emin olunmalýdýr. Bu maksatla
genetik danýþmanlýk ve 3p25-26 loküsteki gen
mutasyonlarýnýn araþtýrýlmasý ve VH-L'lu hasta
yakýnlarýnýn taranmasý gerekir. 

Kapiller  hemanjiyomalý  hastalarda  takip  protokolu:
A-  Yýllýk  olarak:

a. Fundoskopi yada FFA,
b. Renal USG
c. Ýdarda VMA(Vanil Mandelik Asit)
d. Nörolojik muayene

B-  3  yýllýk  aralarla:

a. MRG yada MRA
b. Abdominal CT uygulanmalýdýr.

Kapiller hemanjiyomun tedavisi, semptomatik olan
hemanjiyom kitlesinin ortadan kaldýrýlmasý, maküla
fonksiyonlarýnýn korunmasý ve komplikasyonlarýnýn
önlenmesine yönelik olarak anjiyom kitlesinin ablate
edilmesi veya etrafýndan sýnýrlanmasýna yöneliktir. 

Hemanjiyom  tedavisinde  temel  ilkeler:
A-  Lezyon  boyutu:

a. 1 Disk çapý (DÇ): LFK
b. 1-4 DÇ: LFK/Kriyo/ FDT/ Vital boya ile

güçlendirilmiþ diyot fotokoagulasyon, argon LFK
c. 4DÇ den büyük: Brakiterapi
d. Coats benzeri: Eksternal ýþýnlama ve diðer

yöntemlerle destekleme
B-  Tedavi  zamanlamasý:

a. Ýlk görülrdüðünde: Ýlerleyici olabileceði
varsayýmý ile özellikle retina üst yarýdaki
hemanjiyomlarýn ilk görüldüklerinde ortadan

kaldýrýlmasý da önerilmektedir. Çünkü
hemanjiyom kitlesi büyüdükçe eldeki tedavi
seçenekleri ile bu kitlenin ortadan kaldýrýlmasý
yada sýnýrlanmasý zorlaþmakta tedaviye baðlý
komplikasyonlar (epimaküler membran, PVR)
geliþebilmektedir.

b. Semptom geliþtirdiðinde
C-  Tedavi  þekli:  

a. Direkt kapama-strongulasyon
b. Ýndirekt kapama
c. Direkt ve indirekt kapama

Yoðun lazer ve daha sýk olarak yoðun olarak kriyo
kullanýmýnda ciddi görme kaybý (ýþýk hissi kaybý dahil) ile
sonlanabilecek "Ablasyo Fugaks" geliþimi için dikkatli
olunmalýdýr. Periferdeki lezyonun sessiz hale gelmesi ile
maküladaki eksüdatif hasar sýnýrlandýrýlabilir. Ayrýca
mevcut epimaküler membranlarýn kendiliðinden
retinadan sýyrýldýðý gözlenebilir. Bu nedenle epimaküler
membran tedavisi için beklenmesi önerilir. 
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