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Nadir Goriilen Bir Klinik Antite:
Jukstapapiller Hemanjiyoblastom

A Rare Entity: Juxtapapillary Hemangioblastoma:

Case Report

OZET On bir yasinda erkek hasta, sol gozde bulanik gérme sikayeti ile klinigimize getirildi. Gorme
keskinligi sag gozde 10/10, sol gozde 3 metreden parmak say1iyor diizeyindeydi. Fundoskopik mua-
yenede sag gozde optik diskte ince membranoz yapi, sol gozde ise papiller bolgede kabariklik yara-
tan lezyon ve makuler 6dem izlenmekteydi. Fundus floresein anjiyografi ve optik kohorens
tomografi ile tetkik edilen hastanin bulgulari sol gézde jukstapapiller hemanjiyoblastom ile uyumlu
olarak degerlendirildi. Hasta pediatriye Von Hippel-Lindau (VHL) hastalig1 6n tanis: ile konsiilte
edildi. Yapilan muayene ve tetkikler sonras1 hastaya pediatri boliimii tarafindan VHL tanis1 ko-
nuldu. Fotodinamik terapi, fotokoagiilasyon ve intravitreal enjeksiyon uygulamasini da igeren te-
davi segenekleri degerlendirildi. Muayene bulgularina, ciddi gérme azligina, kiigiik yasina ve
hipertansiyon gibi sistemik sorunlarinin varligina bagh olarak hastaya tedavi uygulanamads, takip
onerildi. Dikkatli ve detayli oftalmolojik muayene sayesinde hastamiza ilerleyen dénemde birgok
sistemik soruna da yol agabilecek VHL tanis1 konuldu.

Anahtar Kelimeler: Hemanjiyoblastom; optik disk; von Hippel-Lindau hastalig

ABSTRACT A 11-year-old male presented with the blurred vision in his left eye came to our clinic.
The visual acuity in his right eye was 10/10 and left eye was counting fingers at 3 meters. Fundo-
scopic examination revealed a thin membran on the optic disc in his right eye and in his left eye
there was a elevated lesion in the papillary area and macular edema was seen. Fundus floresein an-
giography and optic cohorence tomography imaging was done and the findings was compatible
with a juxtapapillary hemanjioblastoma on his left eye. He was consultated to pediatrics with the
pre-diagnosis of von Hippel-Lindau (VHL) disease. After examinations and investigations he was di-
agnosed with VHL by pediatricians. Treatment options including photodinamic therapy, photoco-
agulation and intravitreal injection is evaluated. Due to the examination findings, serious vision
loss, his young age and systemic problems, like hypertension, no therapy can applied, he was rec-
ommended follow-up. Owing to his detailed and careful ophthalmic examination our patient di-
agnosed with VHL, which may cause many systemic pathologies in his future life.
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on Hippel-Lindau (VHL) hastalig1, otozomal dominant genetik ge-
¢isli, santral sinir sistemi ve okiiler hemanjiyoblastom, renal kist
ve karsinom, pankreatik kist ve feokromasitoma gibi benign ve ma-
lign tiimérlere yatkinlik yaratan bir ailesel kanser sendromudur.' Retinal
kapiller hemanjiyoblastomlar, hastalarin 2/3’{inde goriilmekte olup, olgula-
rin bityitk ¢ogunda ilk bulgudur.? Siklikla periferik yerlesimli izlenen he-
manjiyoblastomlar, jukstapapiller alanda ise daha nadir olarak gozlen-
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mektedir. Calismamizda, hastaligin ilk bulgusu ola-
rak jukstapapiller hemanjiyoblastom tanimlanan ve
ilerleyen sistemik arastirmalar sonucunda VHL ta-
nis1 konulan 11 yasindaki bir olgu sunulmustur.

I OLGU SUNUMU

On bir yasinda, sol gézde gorme azlig1 sikayeti ile
hastanemize getirilen erkek hastanin, bilinen bir
sistemik ve oftalmolojik hastalik 6ykiisii yoktu. Ya-
pilan muayenesinde, gorme keskinligi Snellen eseli
ile sag gozde 10/10, sol gozde 3 metreden parmak
say1iyor diizeyinde idi. Primer pozisyonda her iki
goz ortoforik ve goz hareketleri her yone serbest
olarak izlendi. Goldmann applanasyon tonometrisi
ile ol¢tilen goz i¢i basinci sag gozde 11, sol gozde
ise 10 mmHg idi. Biyomikroskobik 6n segment
muayene bulgular her iki gozde dogal olan hasta-
nin her iki géziinde 151k refleksi pozitif izlenmekte
iken sol goziinde rolatif afferent pupiller defekti
(RAPD) mevcuttu. Fundus muayenesinde sag
gozde papillada bir lezyon baslangici olabilecek
beyaz renkli membranéz bir yap: izlenmekteydi,
retina ve makula dogald: (Resim 1). Sol gozde ise
papillada 2 disk ¢ap: boyutunda kitlesel lezyon ve
makulada yogun 6dem saptandi (Resim 2).

Hastanin fundus floresein anjiyografisinde
(FFA) sag gozde optik sinir baginda sizint1 olugtur-
mayan hiperfloresan lezyon, sol gozde ise FFA’'nin
ilerleyen agamalarinda sinirlar1 genisleyen hiperf-
loresan lezyon ve makulada kistik makiiler 6dem
ile uyumlu hiperfloresans izlendi (Resim 3). Otof-

RESIM 1: Sag g6z renkli fundus fotografi. Papillada membrandz bir yap!
izleniyor.
(Renkli hali igin Bkz. http://oftalmoloji.turkiyeklinikleri.com/)
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RESIM 2: Sol goz renkli fundus fotograti. Optik diskte ve makulada kabarik-
Iik, makuler 6dem dikkati cekiyor.
(Renkli hali icin Bkz. http://oftalmoloji.turkiyeklinikleri.com/)

RESIM 3: Sol g6z fundus floresein anjiyografinin ileri agamalarinda sinirlari
genisleyen hiperfloresan lezyon géruliiyor, makulada édeme bagli hiperflo-
resans izleniyor.

loresans inceleme uygulanan hastanin sag gozde
papilla tist bolgesinde hipo-otofloresans, sol gozde
papilla ve makulay1 iceren belirgin hipo-otoflore-
sans saptandi (Resim 4-5). Optik koherens tomo-
grafi (OKT) (Spectralis, Heidelberg Engineering,
Almanya) incelemesinde ise, sag gozde preppapiller
alanda ince membrano6z yapi, sol gozde papillada
kitlesel kabariklik, makulada yogun kabariklik, ka-
Linhik artis1 ve kistik goriinim izlendi (Resim 6-7).

Bu bulgular sonucunda hastaya sol gozde juks-
tapapiller hemajiyoblastom tanisi konuldu ve hasta
VHL agisindan pediatri boliimiine danigildi. Pedi-
atri bolimiinde kan basinci yiiksekligi saptanan
hastaya antihipertansif tedavi baglandigi, kan ve
idrar tetkiklerinde feokromasitoma ve paragan-
lioma ile uyumlu bulgular saptanmas: sonucunda
yapilan tim viicut sintigrafisinde; sag adrenal
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RESIM 4: Sag goz otofloresans incelemede optik disk tistiinde hipo-otoflo-
resans izleniyor.

RESIM 6: Sag goz optik kohorens tomografi degjerlendirmesinde prepapiller
alanda ince bir membranéz yapinin oldugu gordliiyor.
(Renkli hali icin Bkz. http:/oftalmoloji.turkiyeklinikleri.com/)

bezde artmis aktivite tutulumu izlendigi 6grenildi.
Hastanin kraniyal manyetik rezonans goriintiile-
mesinde ise periventrikiiler beyaz cevherde T1
agirlikl kesitlerde hipointens, T2 agirlikli kesit-
lerde ise hiperintens alanlarin izlenmekte oldugu,
intrakraniyal kitle etkisi goriilmedigi belirtilmek-
teydi. Pediatrik cerrahi boliimiinde ¢ikarilan kitle-
nin patolojide paraganlioma olarak degerlendiril-
mesi sonras! hastamiz von Hippel-Lindau tanisi ile
multidisipliner olarak takip ve tedaviye alindy, aile
bireyleri VHL agisindan degerlendirildi; ancak her-
hangi bir patolojiye rastlanmada.

I TARTISMA

VHL hastalig, yilda 36 000 canli1 dogumda bir go-
riillen otozomal dominat kalitimli bir kanser sen-
dromudur.®* Hastalik 3. kromozomda yer alan, von
Hippel-Lindau adi verilen bir tiimér baskilayici
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RESIM 5: Sol g6z otofloresans incelemede papilla ve makulay! iceren belir-
gin hipo-otofloresans gértluyor.

RESIM 7: OKT'de sol gozde papilla ve makulada yogun kabariklik, maku-
lada kalinlik artisi ve kistik gériinim izleniyor.
(Renkli hali icin Bkz. http://oftalmoloji.turkiyeklinikleri.com/)

gendeki mutasyon sonucunda ortaya ¢ikmaktadir.’
Degisen siklikla bobrek, pankreas, karaciger, adre-
nal bezlerde tiimor olusumu ile i¢ organlarda bulgu
vermesinin yani sira, santral sinir sistemi ve reti-
nada kapiller hemanjiyoblastomlara yol agmakta-
dir?

VHL hastalarinda retinal hemanjiyoblastom-
lar %49-85 oraninda goriilmekte ve hastaligin en
erken bulgusu olabilmektedir.®” Yuvarlak, diizgiin
sinirl, portakal-kirmizi renkli vaskiiler benign tii-
morler siklikla periferik retinal yerlesimli izlen-
mekte iken jukstapapiller hemanjiyoblastomlar ise
nadiren bildirilmektedir.? Chew’in 406 VHL ta-
nili hasta ile yaptig: bir ¢alismasinda, hastalarin
%50’sinden fazlasinda retinal hemanjiyoblastom
saptandigini, jukstapapiller hemanjiyoblastom
goriilme oraninin ise %23,4 oldugu bildirilmistir.?

Turkiye Klinikleri ] Ophthalmol 2013;22(3)
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VHL iligkili retinal hemanjiyoblastomlar orta-
lama 25 yas civarinda gelismektedir.’ Yavas biyii-
meleri ve benign olmalarina ragmen vaskiiler
sizint1 ile retinal 6dem, sert eksuda, epiretinal
membran hatta makula dekolman1 gibi yapisal de-
gisikliklerin gelismesi sonucu gérme keskinligi aza-
Lir.'®1 Literatiirde yer alan olgular arasinda yaginin
kiiciikliigi itibariyle dikkat ¢ekmekte olan olgu-
muzda da sol goz fundus muayenesinde sert eksu-
dalar, makulay1 i¢ine alan yogun retina 6deminin
oldugu goze carpmaktaydi. Olgunun sag goziinde
ise papiller alanda izlenen membrandz yapinin bas-
langi¢ bir klinik lezyon oldugu diistintilmiistiir.

Giintimiizde retinal hemanjiyoblastom tedavi-
sinde siklikla lazer fotokoagiilasyon, krioterapi, fo-
todinamik terapi, intravitreal anti-vaskiiler endo-
telyal bitytime faktorii enjeksiyonlar: uygulanmak-
tadir.'”!* Fotokoagiilasyon ile periferik yerlesimli
bircok kiiciik timor tedavi edilebilmekte, daha pe-
riferik ve biiyiik tiimorlerde ise kriyoterapi uygu-
lanabilmektedir.® Buna kargin bu uygulamalar ile
jukstapapiller kapiller hemanjiyoblastomlarin,
optik sinire zarar verilmeden tedavi edilebilmesi
zordur ve bu hastalarda gorsel prognoz genelde za-
yiftir.

Intravitreal ranibizumab enjeksiyonu juksta-
papiller hemanjiyoblastomlu hastalarda bir tedavi
secenegi olarak sunulmakta ancak tedavi, tekrarla-
yan enjeksiyonlar gerektirmekte ve olgumuzda ol-
dugu gibi biyilk ve yogun eksudasyonun
bulundugu hastalarda anatomik diizelme saglana-
bilse de gorsel basarinin saglanamadig: bildiril-

mektedir.'

Fotodinamik tedavinin ise secici bir vaskiiler
tikaniklik yaratmasi nedeni ile optik sinire daha az
hasar verdigi diistiniilmekle birlikte uygulama son-
ras1 subretinal hemoraji, vitreus hemorajisi, eksu-
datif retina dekolman:i gibi komplikasyonlar
goruldugi bildirilmistir.">'” Fotodinamik tedavi ve
intravitreal ranibizumab enjeksiyonunu jukstapa-
piller hemanjiyomlu bir olguda kombine olarak uy-
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gulayan Mennel ve ark. ise retinal kalinlikta azal-
ma oldugunu, FFA’da sizintinin belirgin azalmakla
birlikte hiperfloresansin hailen siirdiigiinii belirt-
misler ve kombinasyon tedavisinin etkin bir sekilde
tedavide kullanilabilecegini ancak daha genis serili
caligmalara ihtiya¢ oldugunu vurgulamislardir.'®
Golshevsky ve ark. ise fotodinamik tedavinin lez-
yonu eradike edememesine ragmen, lezyonun ge-
lisimini durdurdugunu ve gorme keskinligini
stabilize edebildigini bildirmislerdir.!”” Daha 6nce
lazer fotokoagiilasyon, transpupiller termoterapi ve
brakiterapi uygulanan jukstapapiller hemanjiyomlu
bir olguya fotodinamik tedavi uygulayan Yaman ve
ark., tedavi sonrasi dordiincii giinde komplikasyon
olarak vitreus hemorojisi ile karsilastiklarini; alt1
hafta sonunda hemorojinin tamamiyla ¢ekildigini
ve lezyonun tamamiyla gerilemis olarak izlendi-
gini, ancak gérme keskinliginin stabil seyrettigini
bildirmislerdir.?’ Tedavi ile gorme keskinliginde
artis saglanamamasini ise; uzun siiredir devam eden
hastaliga ve daha 6nce uygulanmis tedavilerin yan
etkileri sonucu gelisen fotoreseptor atrofisine bag-
lamiglardir.

Farkl bir yaklagim olarak, Matsuo ve ark. 18
yasindaki hastalarinda uyguladiklar distik doz
radyoterapi sonrasi sizintinin azaldigini ve tedavi-
nin optik sinir hemanjiyomunun boyutlarini sinir-
ladiginm bildirmiglerdir.”!

Hastamizin yas1 nedeni ile fotokoagiilasyon ve
fotodinamik tedavi segeneklerine uyum saglaya-
mamasi olasidir. Intravitreal ranibuzumab ise tek-
rarlayan enjeksiyonlar ddhilinde ve genel anestezi
altinda uygulanmas gerektiginden, 6ncelikle has-
tanin sistemik hastaliklarinin tedavi ve takibi 6ne-
rilmis ve hasta klinigimizde takip altina alinmigtir.

Sonug olarak, jukstapapiller hemanjiyoblas-
tom, nadir gozlenmekle birlikte VHL'nin en erken
klinik bulgusu olabilmekte ve oftalmologlarin dik-
kati sayesinde tani konularak, sistemik diger agir
patolojilerin de erken dénemde tedavisine olanak
saglanabilmektedir.
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