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Abstract

Calismamizda, sag goziinde retina ve retina pigment epitelinin
kombine hamartomu tespit ettigimiz bir olguyu sunmay1 amagladik.

11 yasinda kiz ¢cocugu, sag goziinde son birka¢ aydir fark ettigi
gorme azlig1 sikayeti nedeni ile klinigimize basvurdu. Yapilan oftal-
molojik muayenesinde; sag gozde gorme keskinligi 0.05°ti ve diizelt-
me ile gormede artis mevcut degildi. Sol gozde gorme keskinligi tam
olarak tespit edildi. Biomikroskopik muayenede her 2 g6z de normal-
di. Fundus muayenesinde sag gozde retina ve retina pigment epitelinin
kombine hamartomu tespit edildi.

Retina ve retina pigment epitelinin kombine hamartomu, nadir
goriilen konjenital goz igi tiimorleri arasinda yer alir. Klinik olarak
gorme keskinliginde azalma ve gozlerde kaymaya neden olurlar.

Anahtar Kelimeler: Retina tiimorleri, retina pigment epiteli,
hamartom
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We aimed to present a case with combined hamartoma of the
retina and retinal pigment epithelium in the right eye.

11 year-old female patient is presented decreased visual acuity
in her right eye last a few months. Visual acuity was 0.05 in right eye,
and 1.0 in left eye. Slit-Lamp examination was normal in both eyes.
Fundus examination showed combined hamartoma of the retina and
retinal pigment epithelium in the right eye.

Combined hamartoma of the retina and retinal pigment epithe-
lium is a rare congenital fundus lesion which presents with a history
of reduced visual acuity or strabismus.

Key Words: Retinal neoplasms, pigment epithelium of eye,
hamartoma

etina ve retina pigment epitelinin kombine

hamartomu; nadir goriilen, konjenital goz

ici tiimorleri arasinda yer alir."? Genelde
tek tarafli yerlesim gosterir ve erkeklerde daha sik
oranda gozlenir. Klinik olarak erken c¢ocukluk
doneminde gorme keskinliginde azalma ve gozler-
de kaymaya yol acar."” Tip 2 nérofibromatozis
gibi sistemik hastaliklarla birlikteligi bildirilmis-
tir.’ Genel olarak, uzun dénemde invazyon veya
aktivasyon gostermedigi bildirilmistir."* Tedavide,
epiretinal membranlarin yer aldigt tiimorlerde
vitreoretinal cerrahi planlanabilmektedir.*
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Bu calismamizda, gorme azlhi§i sikayeti ile
basvuran ve yapilan oftalmolojik muayenesi sonu-
cunda sag gozde retina ve retina pigment epitelinin
kombine hamartomu tespit ettigimiz bir olguyu
sunmay1 amagladik.

Olgu Sunumu

11 yasinda kiz ¢ocugu, son birka¢ aydir sag
goziinde fark ettigi gorme azlig sikayeti ile klini-
gimize basvurdu. Yapilan oftalmolojik muayene-
sinde, gorme keskinligi sag gozde 0.05, sol gozde
tam olarak tespit edildi. Siklopejik refraksiyon
muayenesinde sag goz +3.00, sol gbz +1.00 olarak
bulundu. Diizeltme ile sag gézde gorme artis1 sag-
lanamadi. Biomikroskopik muayenede her iki goz-
de normaldi. G6z i¢i basinci sag gozde 14, sol
gozde 15 mm-Hg 6l¢iildii. Fundus muayenesinde;
sag gozde arka kutupta optik sinirden retina orta
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periferine kadar uzanan alanda, retinal elavasyon,
makiiler distorsiyon, damarlarda tortuosite artisi ve
pigmentasyonda artis gozlendi. (Resim 1 a,b,c).
Sol g6z fundus muayenesi normaldi. Yapilan B-
scan ultrasonografide sag gdzde peripapiller alanda
hafif elevasyon mevcuttu. Pediatri konsiiltasyonu
sonucu, sistemik muayenesinde herhangi bir pato-
loji saptanmayan hastanin aile anamnezi sorgulan-
diginda benzer sikayetlere rastlanilmadi. Bu bulgu-
lar esliginde hastaya retina ve retina pigment
epitelinin kombine hamartomu tanisi konularak
diizenli kontrollere ¢agrildi.

Tartisma
Hamartoma; belirli bir bolgede bulunan orga-
nize olmamis doku Kkiitlesi seklindeki bir
malformasyondur. Icerdigi dokular; normalde bu-
lunduklar1 yerdedirler ve minimal proliferasyon
gosterirler."”

Retina ve retina pigment epitelinin kombine
hamartomlar1 nadir goriillen konjenital tiimorler-
dir."* Genelde tek tarafli yerlesim gosterirler ve
erkeklerde daha sik oranda gozlenirler. Tip 2
Norofibromatozis gibi sistemik hastaliklarla birlik-
teligi bildirilmistir.” Bizim olgumuzda ise, yapilan
pediatri konsiiltasyonu sonucunda herhangi bir
sistemik hastaliga rastlanilmadi.

Timoriin 6zelligi; tipik olarak degisen derece-
lerde pigment epiteli, sensorial retina, retina da-
marlar1 ve vitreusu icerebilmesidir."” Yerlesim yeri
arka kutupta; optik disk cevresi, makiiler bolge ve
orta perifer retina olabilmektedir.' Font ve ark.nin
yaptig1 53 olguyu kapsayan bir calismada, lezyo-
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nun, vakalarin %76 sinda optik disk cevresinde,
%17’sinde makiiler alanda ve %7’sinde de
periferal retinada oldugu tespit edilmistir.” Bizim
olgumuzda, tiimor optik disk cevresinden baslaya-
rak, makiiler bolgeyi de igine alacak sekilde orta
perifer retinaya kadar yayilim gostermekteydi ve
literatiirlerde belirtilenlerden farkli olarak daha
genis bir alan1 kapsamaktaydi. Bu olgularda fundus
muayenesinde retinal pigmentasyonda artis, retinal
damarlarda tortuosite artis1 ve retinal dokuda orta
derecede elevasyon goriilebilir."* Genelde timor
izerinde retinal ve epiretinal membrana da rastla-
nilmaktadir. Bizim olgumuzda da benzer sekilde
retinal damarlarda tortuosite artisi, retinal dokuda
elevasyon izlenirken, retinal veya epiretinal
membranlara rastlanilmamustir.

Timor, icerdigi melanositik, glial ve vaskiiler
dokularmn oranina gore smiflandiriimaktadir.® Kli-
nikte, tipik olarak hastalar, erken cocukluk done-
minde gorme keskinliginde azalma veya gozlerde
kayma sikayetleri ile g6z hekimlerine bas vurmak-
tadirlar."* Gorme keskinligindeki azalma, lezyo-
nun kontraksiyonu sonucu retinal elemanlarda
olusan degisikliklerden veya frajil, anormal bir kan
damarmnin vitreusa kanamast gibi nedenlerden
kaynaklanabilmektedir.! Schachot’ve ark. yaptikla-
1 calismalarinda, retina ve retina pigment
epitelinin kombine hartomu mevcut olgularin,
%60’1n1n gérme keskinliginde azalma ve %18’inin
gozlerde kayma sikayeti ile gdz hekimlerine bas
vurduklarini belirtmektedirler. Bu hastalarin %45’i
0.5 veya daha fazla gdorme keskinligine sahipken,
%40’min 0.1 veya daha az gérme keskinligine
sahip oldugu bildirilmistir.® Bizim olgumuz ise,

C.

Resim 1 a, b, c. Arka kutupta optik sinirden retina orta periferine kadar uzanan alanda, retinal elavasyon, makiiler distorsiyon,

damarlarda tortuosite artis1 ve pigmentasyonda artis gozlenmektedir.
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gorme keskinliginde azalma sikayeti ile klinigimi-
ze bagvurmustu ve yapilan muayenesinde sag goz-
de gorme keskinligi 0.05 olarak tespit edilmisti.

Retina ve retina pigment epitelinin kombine
hamartomlarinin tanisinda fundus florosein anjiog-
rafi oldukca yararli bir yontemdir. Karakteristik
olarak lezyondaki pigmentasyon derecesine bagli
olarak arteryel fazda erken hipofloresans gozlenir.
Venoz fazda ise vaskiiler tortuosite ve diizensiz
kan damarlarin1 gosteren jeneralize hiperfloresans
gozlenir. Ge¢ faz anjiogramda frajil, anormal da-
marlar1 gosteren jeneralize hiperfloresans dikkati
ceker.'?

Aymrict tanida; koroidal melanom, koroidal
neviis, retina pigment epitelinin konjenital hiper-
trofisi ve pigment epitelinin post-inflamatuvar lez-
yonlan diisiiniilmesi gereken lezyonlardir.” Kombine
hamartomlar1 diger lezyonlardan ayirmadaki en 6-
nemli kriter, retina ve pigment epiteli elemanlarin
iceren preretinal gliosis ve retinal vaskiiler tortuosite-
nin bulunmasidir. Tedavide; epiretinal membranlarin
yer aldig1 tiimorlerde vitreoretinal cerrahinin sonug-
lar1 arastirilmis ve bu baglamda 5 hastay: igeren bir
calisma yapilmistir. Calisma sonucunda sadece 1
hastada cerrahi sonrasi gorme keskinliginde artis
saptanmustir. iki hastada cerrahi sonrasi gérme kes-
kinliginde degisiklik olmadigi gibi her bir gozde
persistan kistoid makiiler 6dem gelistigi gézlemlen-
mistir.* Ayrica, hangi hastanin cerrahiden fayda
gorecegini belirlemede, OCT (optical coherence
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tomography); fotoreseptor hiicre harabiyetini gos-
termesi bakimindan son yillarda énem kazanmustir.
Yaygin fotoreseptor hiicre harabiyeti olan olgularin
cerrahiden fayda goremeyecegi bilinmektedir. Uzun
donemde bu tiimérlerde aktivasyon veya invazyon
bildirilmemistir. Retina ve retina pigment epitelinin
kombine hamartomlarinin genel olarak posterior
inflamatuvar proses, hemoraji, eksudasyon veya
retina dekolmani gibi komplikasyonlara yol a¢gma-
diklar1 gozlemlenmistir."”
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