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ABSTRACT

Retina ve retina pigment epitelinin kombine hamartomu
(RRPEKH), oz rastlanan iyi huylu retina lezyonudur. Koroid
malign melanomu ve retinoblastom ile karisabilecegi icin
ayirici tani dnemlidir. Bu calismada RRPEKH olan ¢ olgu-
nun klinik ve optik koherens tomografi (OKT) bulgulan ve
bunlarin ayirici tanidaki dnemi tartigilmighir.

Anahtar Kelimeler: Hamartom, retina, retina pigment epiteli,
optik koherens tomogrefi, ayirici tani.

Combined hamartoma of the retina and retinal pigment
epithelium (CHRRPE) is a rare and benign retinal lesion.
Because it may be misdiagnosed as a malignant melano-
ma of the choroid or retinoblastoma, the differential diag-
nosis is very important. In this study, clinical and optical co-
herence tomographic (OCT) characteristics of three cases
with CHRRPE are presented and the differential diagnosis
is discussed.
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GiRi$

ilk defa 1973'de Gass' tarafindan tanimlanan re-
tina ve retina pigment epitelinin kombine hamartomu
nadir gérulen, koroid malign melanomu ve retinoblas-
tom gibi malign lezyonlar ile siklikla karigabilen benign
bir lezyondur.? Hastaligin en tipik bulgusu agrisiz gérme
azhigidir. Bu hamartomatéz lezyonlar koroid neovaskiler
membranlari ile birlikte de olabilirler.® Malign lezyonlara
benzerligi nedeniyle dogru tani konulmasi uygulanacak
tedavinin planlanmasi agisindan ¢ok énemlidir. Bu calig-
mada klinik olarak RRPEKH tanisi almig ¢ olgunun klinik
ve OKT bulgular tartigilmig ve OKT'nin ayirici tanidaki
dnemi irdelenmistir.
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Resim 1: Ik olguda Ust temporalden makilaya uzanan, Uze-

rinde epiretinal membranin  oldugu, retinadan kabarik, gri
renkli, retina damarlarinda kivrimlanmaya neden olan lezyon.

OLGU SUNUMU
Olgu 1

On yedi yagindaki erkek hasta sag gézininde bir
yildan beri devam eden gérme azligi nedeni ile hasta-
nemize bagvurdu. Hastanin muayenesinde sad gdzin
gdérmesi 5 mps, sol géziin gérmesi ise tam duzeyindeydi.
Her iki géziin 6n segment muayenesi dogaldi. Sol gézin-
de arka segmenti dogal olan hastanin sag gézinde ise
Ust temporalden makilaya uzanan, Gzerinde epiretinal
membranin (ERM) oldugu, retinadan kabarik, gri renkli,
retina damarlarinda kiviimlanmaya neden olan lezyon
mevcuttu (Resim 1). Floresein anjiografide (FA) vendz
safhada retina damarlarinda belirgin kiviimlanma mev-
cuttu (Resim 2). Bir yil sonunda hastanin bulgulari degis-
medi. OKT'de, lezyonun oldugu Ust temporal kadrandan
gecen kesitte retina yUzeyindeki fibrotik degisiklikler ne-
deniyle retina yuzeyinde artmig yansima (hiperreflektans)
ve bunun sonucunda alt dokularda gélgelenme vardi.
Epiretinal membran retina yizeyinde hiperreflektan band
olarak gérilmekteydi. Lezyon bélgesinde retina alti sivi
birikimine (seréz dekolman) rastlanmadi (Resim 3).

Resim 3: Ayni olgunun OKT de, retina yiGzeyindeki fibrotik de-
gisiklikler nedeniyle retina yizeyinde hiperreflektans ve bunun
sonucunda alt dokularda gélgelenme, epiretinal membrana
bagl hiperreflektan band gérilmekte.

Resim 2: Ayni olgunun FA sinde vendz sathada retina damar-
larinda belirgin kiviimlanma izlenmekte.

Olgu 2

Goérmesi dogustan beri az olan 9 yagindaki kiz
cocugu cesitli tanilar almigti. ileri tetkik icin sevk edilen
hastanin muayenesinde sad gézin gérmesi tam, sol gé-
zin gdérmesi ise 3 mps idi. Her iki gézin 6n segmenti
dogaldi. Sag gézin fundusu dogaldi. Sol gézin fundus
muayenesinde ise tOm makilayr kaplayan, retina yize-
yinden kabarik, gri renkli, retina damarlarinda belirgin
kivrimlanmaya neden olan lezyon mevcuttu (Resim 4).

iki yil sonraki kontrolinde lezyonunun biyidigo,
lezyon ortasindaki fibrogliyal yapida artma oldugu izlen-
di. OKT'de makUladan gegen kesitte retina yUzeyindeki
yogun fibrotik dokuya bagli hiperreflektans ve bu bélge
alhinda gélgelenme izlendi. Bu bdlgede retina altinda
sivi birikimi gézlenmedi. Ancak yogun fibrotik doku al-
tindaki gdélgelenme yanls olarak subretinal sivi izlenimi
yaratmaktaydi (Resim 5).

Olgu 3

Uc senedir sol g6z az géren 11 yasindaki kiz cocu-
gunun bu gézdeki gérmesi 0.2, sagda ise tamdi. Her iki
gbzin én segmenti dogaldi.

Resim 4: ikinci olgunun sol géziinde tim makilayr kaplayan,
retina yizeyinden kabarik, grirenkli, retina damarlarinda be-
lirgin kiviimlanmaya neden olan lezyon mevcuttu.
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Resim 5: ikinci olgunun OKT’sinde makiladan gecen kesitte,
retina yUzeyinde ve dzellikle de foveadaki yogun fibrozisin ne-
den oldugu hiperreflektans ve bu bélge altinda, yanlis olarak
subretinal sivi izlenimi yaratan gélgelenme gértlmekte.

Sag gézin fundus gérinimi dogal olup, sol gézde
yaklasik bir disk buytkloginde, agik gri renkli, makila-
yi tutan ve makilada yer degisikligine yol acan lezyon
mevcuttu (Resim 6). Lezyon Uzerinden gecen oblik OKT
kesitinde, retina 6n yUzinde hafif bir hiperreflektans ol-
dugu ve retina altinda sivi olmadig izlendi (Resim 7). ki
yil sonrasinda lezyonda bir degisiklik gelismedi.

TARTISMA

Hamartom, bir bélgedeki normal dokunun anormal
cogalmasidir.* Retina ve retina pigment epiteli kombi-
ne hamartomunun (RRPEKH), retinadan hafif kabarik,
az veya cok pigmentli benign bir grup lezyon oldugu
ilk defa 1973 yilinda Gass tarafindan  tanimlanmig-
tir. Bu lezyonlarin konjenital oldugu varsayilmaktadir. Bu
hamartomatdz lezyonlar, retina pigment epiteli  (RPE),
sensoriyal retina, retina damarlari ve bitisik vitreus gibi
cesitli dokularin karigimindan olusabilir. Lezyonun klinik
goéronimo, lezyondaki fazla olan dokuya bagh olarak
degisir. Bu durum ayirici tanida zorluklara neden olmak-
tadir.! Bir calismada 60 RRPEKH’lu hastanin ézellikleri
degerlendirilmigtir.

Resim 7: Lezyon Uzerinden gecen oblik OKT kesitinde, retina
6n yizinde hafif bir hiperreflektans oldugu ve retina altinda
sivi olmadigr izlenmekte.

Resim 6: Uciinci olgunun sol géziinde yaklasik bir disk bi-
yukloginde, acik gri renkli, makilayr tutan ve makilada yer
degisikligine yol acan lezyon gérilmekte.

Hastalarin ortalama yasi 15 olup, cinsiyet ve yas ola-
rak bir dzellik tesbit edilememistir. En sik saptanan bulgu
%60 siklikla izlenen agrisiz az gérme olmustur. Gérme
azliginin optik sinir, papillomakiler bant veya foveanin
lezyon tarafinda direkt olarak tutulmasiyla gelisebilece-
gi gibi, lezyonla birlikte olabilen epiretinal membranin
makilada yaptig traksiyon, lezyon igindeki damarlardan
subretinal ve intraretinal alana olan eksudasyon nedeni
ile de gelisebilecedi belirtilmistir.> ERM'in yaphgi traksi-
yonlar fotoreseptérlerin  fonksiyonunu bozarak gérmeyi
azaltmaktadir. Durukan ve ark., lezyonun oldugu gézde
ERG ve EOG sonuglarinin bozuk oldugunu bildirmisler-
dir.¢ Bizim ilk olgumuzdaki gérme azlhig ERM traksiyonu
ve foveanin etkilenmesi sonucuydu. ikinci olgunun az
gérmesi lezyonun makilayr tamamen tutmasi sonucu
gelismisti. Uciinct olguda ise hamartomatéz lezyonun
makilada yer degisikligine neden oldugu icin gérmeyi
azalthgr duginildo.

Gass, yerlesim yerlerine gére lezyonlarn 4 gruba
ayirmighr. Lezyonlar diskin Uzerinde, diske yakin, makila
bslgesinde ve periferde yerlesmis olabilir.! ik olgumuz
diske yakin, ikincisi makitlada, Ggincist ise makilaya
yakin yerlesimliydi. Hamartomatéz lezyonlarda en sik
gérulen klinik bulgu, retina damarlarinda izlenen kivrim
artisidir (%93). Lezyonda hafif kabariklik, pigment artigi,
ERM ve ekstidasyon gérilebilen diger bulgulardir.®

Olgularimizin hepsinde retina damarlarinda kiviim
artigi oldugu, ilk olguda belirgin ERM oldugu, ikinci olgu-
da ise pigment artigi oldugu izlenmistir. FA’de lezyonun
pigmentasyon derecesine gére erken dénemde hipoflo-
reseans, ge¢ dénemde vaskiler sizdirma ve lezyonun
boyanmasi sonucu hiperfloresans izlenirken, venéz saf-
hada damarlardaki  kiviimlanmanin  belirgin  oldugu
gérilmektedir.® ilk olgumuzun FA'sinde venéz safhada
belirgin vaskiler kivrimlanma gézlenmistir (Resim 2).
Kombine hamartomlarin benign lezyonlar oldugu ve sis-
temik anomalilerin eglik etmedigi dosinulmektedir.*
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Bazi fakomatoz olgularinda kombine hamartoma-
t6z lezyonlar bildirilmigse de aralarinda nasil bir bir-
liktelik oldugu tam agiklanamamigtir.” Lezyonlarin tek
tarafli ve soliter olduklari, hastalarin ancak %3’Onde ilk
gdren doktor tarafindan dogru tani konulabildigi, yanlis
tani olarak en sik malign melanom tanisi konuldugu
bildirilmigtir.> Kombine hamartomlar ile koroid malign
melanomlarinin ayirici tanisinin - yapilmasi ¢cok énem-
lidir. Koroid melanomu tanisi ile entkleasyon yapilmig
ancak patolojik olarak RRPEKH tanisi almig olgular bil-
dirilmigtir. Bunlar takipte biyime gézlenen olgular ol-
mugtur.®? Bizim de ikinci olgumuzda iki yillik izlem so-
nucunda biyime izlenmistir.

Kombine hamartomlarda sikga gérilen retina ve vit-
reus degisiklikleri koroid melanomlarinda ¢ok nadirdir.
Retina damarlarinda izlenen kiviimlanma koroid mela-
nomlarinda hi¢ gérilmezken, hamartomatéz lezyonla-
rin en belirgin bulgularindan biridir. Koroid melanom-
lar koroidden gelisen subretinal yerlesimli lezyonlardir.
Retina dekolmani, subretinal kanama, vitre i¢i kanama
ve glokom melanomlar ile birlikte olabilirken, kombine
hamartomlarda gérilmez. Koroid nevist, optik disk
melanositomu, RPE adenomu, adenokarsinom, RPE kon-
jenital hipertrofisi de ayirici tanida akla gelmelidir. RPE
tOmérlerinin koyu renkli olmasi en belirgin ézelligidir.*
Kombine hamartomlarin koroid melanomlari ile ayirici
tanisinin yapilmasinda OKT bulgular énemlidir.'® Olgu-
larimizin OKT kesitlerinde, retina yizeyindeki ERM ve
fibrotik degisiklikler hiperreflektan olarak izlenirken, alt
dokularda hiporeflektan gdlgelenme gézlenmistir. OKT
kesitlerinde lezyonun oldugu ve bittigi retina sinirinda
keskin bir ayinm izlenmistir. ilk iki olguda retina yize-
yindeki hiperreflektans cok belirginken, son olguda bu
kadar belirgin olmadigr gérolmustor.

Bu durumun lezyonun icerigi ile ilgili oldugunu di-
sUnmekteyiz. Retinada hafif kabariklik yapan koroid me-
lanomlari RRPKH ile karigabilr. Bu iki lezyonun OKT g6-
rondmleri ayrici tanida énemlidir.

OKT kesitlerinde koroid melanomunda siklikla nor-
mal retina yapisi izlenirken, kombine hamartomlarda ig
retinada yUksek reflektivite ve alttaki retina yapilarinin
gizlenmesi sonucu gélgelenme izlenir. Kombine hamar-
tomlarin ve malign melanomlarin OKT bulgularinin fark-
hhg lezyonlarin yerlesim yerlerinin farklihgr sonucudur.

Sonug olarak; optik koherens tomografinin, kombi-
ne hamartomlarin koroid malign melanomlar ile ayirici
tanisinin yapilmasinda ve istenmeyen cerrahi girigimler-
den kaginilmasinda énemli bir tetkik oldugunu disins-
yoruz.
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