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ABSTRACT

Retina ve retina pigment epitelinin kombine hamartomu (RR-
PEKH) nadir rastlanan, benign konjenital bir fundus lezyonu-
dur. Tipik semptom agrisiz gérme azalmasidir. Malign melanom
veya retinablastoma gibi ciddi durumlarla karistirilabildigin-
den, dogru tani ¢ok énemlidir. Bu ¢alismada RRPEKH olan iki
olgunun birer géziindeki bulgular sunulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Retina ve retina pigment epitelinin kombine
hamartomu, Hamartom, Intraokiler timér.

Combined hamartoma of the retina and retinal pigment epit-
helium (CHRRPE) is a rare, benign congenital fundus lesion.
Typical symptom is painless loss of vision. An appropriate di-
agnosis is very important because lesion may be confused with
more serious conditions such as malign melanoma or retinob-
lastoma. In this study, one eye of two cases with CHRRPE is
presented.

Key Words: Combined hamartoma of the retina and retinal pig-
ment epithelium, Hamartoma, Intraocular tumor.
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GiRiS

Retina ve retina pigment epitelinin kombine hamar-
tomu (RRPEKH) ilk defa 1973 yilinda Gass tarafindan
tamimlanmighr.” Kombine hamartomlar nadir rastlanan,
benign lezyonlardir. Siklikla retinablastoma veya koroid
melanomu gibi malign timérlerle karighrilabilirler.?2 Dog-
ru tani konulmasi, enUkleasyon gibi radikal tedavi karar-
larinin verilmesini dnlemede biyuk dnem tagimaktadir.
RRPEKH’nun koroid neovaskilarizasyonuyla da birliktelik
gosterebilecegi bildirilmigtir.®

Bu calismada RRPEKH tespit edilen iki olgunun birer
g6zUndeki bulgular sunulmaktadir.
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OLGU SUNUMLARI
OLGU 1

20 yasinda erkek hasta sag gézinde 4 ay énce bas-
layan gdérme azalmasi sikayetiyle poliklinigimize sevk
edilmigti. Anamnezde gérme azalmasinin 4 ay icinde ya-
vas yavas arthr hasta tarafindan bildirilmisgti. Hastanin
8z ve soy gegmisinde bir &zellik mevcut degildi.

Refraksiyon kusuru bulunmayan olguda gérme kes-
kinligi sag gézde 1 metreden parmak sayar dizeyde, sol
gozde ise tam olarak alindi. Pupil isik reaksiyonlar ve g6z
hareketleri her iki gézde de normaldi. On segment mua-
yenesi ve goz ici basinglari (sagda 14, solda 16 mmHg)
her iki gézde de normal sinirlar icersindeydi. Sag gézin
oftalmoskopik muayenesinde kirli sari-kahverengi, optik
disk (OD) Ust ve temporal kenarindan baglayip, yukari ve
temporale dogru ortalama 4 OD capi kadar ilerleyen,

OLGU 2

20 yasinda erkek hasta sag gézinde 3 yil dnce bas-
layan agrisiz gérme kaybi sikayeti nedeni ile poliklinigi-
mize miracaat etti. Anamnezde gérmenin yavas yavas
azaldigr ve 2 yildir sabit kaldigr hasta tarafindan ifade
edilmekteydi. Hastanin 6z ve soy gegmisinde bir 6zellik
mevcut degildi.

Her iki gézde de bir dioptri miyop tashihiyle gérme
keskinligi sagda 0.2, solda tam olarak alindi. Pupil 1gik
reaksiyonlari ve géz hareketleri her iki gézde de normal-
di. On segment muayenesi ve gbz i¢i basinglari (sagda
17, solda 15 mmHg) her iki gézde de normal sinirlar
icersindeydi. Arka segment muayenesinde sagda optik
diskin alt yarisini daha fazla olmak Gzere, optik diski 6r-
ten lezyon tespit edildi. Lezyon optik diskten temporalde
makilaya kadar, nazalde 1 OD, alt tarafta ise 2 OD

Resim 1: a- Olgu 1'in sag géz renkli fundus fotografi. b- Olgu 1’in sag goz fléresein anjiografisi.

foveay! da icine alacak sekilde Uzeri kismen epiretinal
membranla 6rtil, yizeyden hafif kabariklik gésteren
bir lezyon izlenmekteydi (Resim TA). Lezyonun bulundu-
gu alanda damarlarda kivrim artigi meveuttu. Sol gézde
normal bir fundus izlendi. Sag gézin fundus fléresein
anjiyografisinde (FFA) lezyon bdlgesinde kivrimli retinal
damarlar, erken dénemde &zellikle lezyon kenarlarinda
koroidal fléresansin maskelenmesine bagli hipofléresans
ve geg vendz sathada damarlardan fléresein sizintisi ne-
deniyle hiperfldresans gézlendi (Resim 1B). Sol gézde
normal bir FFA izlendi.

Tam-alan elektroretinografi (ERG) tetkikinde cevap-
larin sol gézde normal sinirlarda oldugu gézlenirken,
sag gézde hem rod hem de kon fonksiyonlarinin, sol
gdze gére daha dugik oldugu gdzlendi. Elektrookilog-
rafi (EOG) tetkikinde sag gézde Arden orani 1.695 iken,
sol gdzde 2.553 olarak saptandi (Resim 2).

Olgunun sag gézine bu bulgularla RRPEKH tanisi
konuldu ve takibe alindi. Alti ay arayla yapilan 2 kontrol
muayenesinin sonunda, gérme keskinliginin ayni dizey-
de kaldigi gérildo. Lezyonda ¢ap olarak ve klinik géri-
num agisindan bir degisiklik tespit edilmedi.

SO Results:
[20pvan

RGMC

F

=T
20 Smooti, NR-Filer 1400
Values Right Left
SO (Arden) 1695 2553
Peak 16pVideg - 812"  24pVideg - 5'24"

Trough 9.5puVideg - 11'0"  9.4pVideg - 10'48"

Resim 2: Olgu 1'in sag gdz elekirookilografisi.
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mesafeye kadar uzanmaktaydi. Yizeyden kabariklik,
vaskuler yapilarda yer yer kivrim arhigi ve sari-kahverengi
renk lezyonun diger dzellikleriydi. Fovea alt kenarinda
lineer tarzda eksidasyon mevcuttu (Resim 3A). Sol gézde
normal bir fundus izlendi. Sag gézin FFA’sinda lezyon
bolgesinde erken dénemde hipofléresans ve geg dénem-
de hiperfléresans goézlendi. Ozelllikle OD alt yarisinda
anormal damar yapilarina ve damarlarda kivrim artigina
bagl hiperfléresans dikkat ¢ekiciydi (Resim 3B). Sol géz-
de normal bir FFA izlendi. B-scan ultrasonografide arka
kutupta yUzeyden kabarik lezyon gérildi (Resim 4).

ERG tetkikinde her iki gdézde de normal cevaplar
alindi. EOG'de sag gdzde Arden orani 2.031, sol gézde
2.471 olarak tespit edildi (Resim 5).

Olgunun sag gézine bu bulgularla RRPEKH tanisi
konuldu ve takibe alindi. Alti ay sonra yapilan kontrol
muayenesinde, gérme keskinliginin ayni dizeyde kaldig

Resim 4: Olgu 2'nin sag géz B-scan ultrasonografisi.

Resim 3: a- Olgu 2'nin sag goz renkli fundus fotografi. b- Olgu 2'nin sag goz fléresein anjiografisi.

ve lezyonda cap olarak degisiklik olmadig tespit edildi.

Ayincl tanida arka segmentte kitle olugumuna yol
acabilecek primer veya sekonder lezyonlari tespit etmek
icin her iki olguda da laboratuar testleri ve sistemik ta-
rama yaphrildi. Bu testlerde herhangi bir patoloji tespit
edilmedi.

TARTISMA

Hamartom, normalde o bélgede bulunan dokunun,
anormal proliferasyonuyla olusan bir lezyondur.* Lez-
yon icinde doku elemanlarinin dizensiz bir dizilimi séz
konusudur. Retinanin hamartomatéz lezyonlar; retina
pigment epiteli (RPE), duyusal retina, retinal damarlar ve
komsu vitreus gibi gesitli doku tabakalarini icerebilir. Lez-
yonun klinik gérinomu, lezyonda baskin olarak bulunan
dokuya (damarsal elemanlar veya epiretinal membran

SO Results:
20pVIl

REMCD

2cSmoot, NR-Fier

Values Right Left

SO (Arden) 203 2471

Peak 22pVideg - 5'24"  27pVideg - 5'48"

Trough 11pVideg - 436"  11pVideg - 14'36"

Resim 5: Olgu 2'nin sag géz elekirookilografisi.
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gibi) baghdir. Bu durum, ayirici tanidaki gicliklerin ne-
denidir. Kombine hamartomlarin, konjenital lezyonlar
olduklarina inanilmaktadir.”

Makila grubu aragtirma komitesinin ¢alismasinda,
toplam 60 RRPEKH’lu hastanin ¢esitli &zellikleri ince-
lenmistir.> Bu calismada, ortalama tani yasi 15 olarak
bulunmus; yas, cins ve seks olarak bir 6zellik tespit edil-
memigtir. Tom lezyonlarin tek tarafli ve soliter olduklar
gozlenmistir. Calismaya dahil edilen hastalarin, sadece
%3'Une ilk géren hekim tarafindan dogru tani konulabil-
mistir. Yanhs tani olarak en sik rastlanan tani, koroid ma-
lign melanomudur. En sik rastlanan baglangi¢ bulgusu,
olgularin %60"inda izlenen, agrisiz gérme azalmasidir.
Goérme kaybinin; optik sinir, papillomakiler demet veya
makilanin, lezyon tarafindan direkt tutulumuna veya
epiretinal membran gelisimine bagh olarak, cekintiler
nedeniyle normal yapilardaki distorsiyona bagl oldugu
bildirilmigtir. Birinci olgumuzda gérmenin parmak say-
ma dUzeyine inmesini, makUlayr da etkileyen epiretinal
membranlarin olugturdugu ¢ekintinin, fotoreseptér fonk-
siyonlarini da etkilemesine bagliyoruz. Zira, bu olguda
patolojik ERG degerleri alinmighr.

Gass' lezyonlari fundus lokalizasyonlarina bagh
olarak 4 alt gruba ayirmigtir: disk Uzerinde, diske komsu,
makila bélgesinde ve midperiferde yerlegimli lezyonlar.

En sik rastlanan klinik bulgu, olgularin %93’Gnde
izlenen retina damarlarinda kiviim artigidir.® Lezyonda
pigmentasyon, hafif kabariklik, epiretinal membran ge-
lisimi ve eksUdasyon, izlenen diger bulgulardir. Nadirde

olsa koroidal neovaskilarizasyon lezyonla birlikte tespit
edilebilmektedir.3 ¢

FFA'da arteriel sathada, lezyonun pigmentasyonuna
paralel olarak, erken hipofléresans izlenmektedir.* Lez-
yonlarin cogunda vendz safthada, belirgin damar kivrim
arhgi oldugu gézlenmektedir. Kicik damarlar arasinda,
arteriovendz baglantilar izlenebilmektedir. Anjiogramin
geg¢ dénemlerinde, olgularin cogunda boyanin birikimi
gorulur. Lezyon igindeki damarlardan sizinti ve buna
bagl hiperfléresans, siklikla izlenebilmektedir. Bizim
olgularimizda da, erken dénemde koroid fléresansinin
maskelenmesine bagh hipofléresans ve ge¢ dénemde,
sizinhiya bagli hiperfléresans izlenmistir.

Hastalarin %66'sinda 4 yillik takip dénemi sonunda
gérmede, baslangig gérme keskinligine nazaran, iki sira
olumlu ya da olumsuz yénde degisim gdzlenmistir.*

Kombine hamartomlar, eslik eden sistemik anor-
malliklerin bulunmadigi benign lezyonlar olarak kabul
edilmektedir.* Tam olarak aralarindaki gergek iligki or-
taya konmamis olsa da, bazi fakomatoz olgularinda RR-
PEKH tespit edildigi bildirilmistir.”

Klinik olarak, kombine hamartomlarin koroid me-
lanomlarindan ayirt edilmesi bioytk énem tagimaktadir.
Literatirde, koroid melanomu tanisiyla entklee edilmis,
ancak histopatolojik olarak, lezyonun RRPEKH oldugu
tespit edilen olgular bildirilmigtir.8? Entkleasyon yapilan
olgular, genelde lezyonda biyime oldugu gérilen olgu-

lardir. Melanomlar, koroidten kéken alirlar ve subretinal
yerlegimlidirler. Retina dekolmani, subretinal hemoraii,
vitreus hemoraijisi ve glokom; koroid melanomuna eslik
edebilir. Kombine hamartom hastalarinda, bu bulgular
izlenmez.* Kombine hamartomlarda, sikg¢a izlenen retina
vitreus arayiz degisiklikleri, nadiren koroid melanomla-
rinda izlenir. Retina damarlarinda kiviim artigi, kombi-
ne hamartomlarin ¢ok belirgin bir bulgusudur ve koroid
melanomlarinda hemen hig bir zaman izlenmez.” Ayirici
tanida; koroid neviisi, melanositoma, RPE adenomu,
RPE'nin konjenital hipertrofisi ve adenokarsinomu da
unutulmamalidir. RPE tOmérleri, daha koyu renklidirler.

RRPEKH olgularinda, etkilenen gézde normal ERG
cevaplar ve dugik EOG cevaplart alinacagr bildirilmig-
tir."® Her iki olgumuzda da, lezyon olan gézlerde, EOG
cevaplari, saglam olan gézlere nazaran daha disok ¢ik-
migtir.

Cerrahi tedavi, lezyonla beraber bulunan ve zaman-
la kontrakte olarak gérme azalmasina neden olduklar
distnilen, epiretinal membranlarin pars plana vitrek-
tomi ile soyulmasi seklinde yapilmaktadir. Farkli cerrahi
sonuglar bildirilmigtir.351

RRPEKH, koroid melanomu gibi ciddi lezyonlarla
kanghrilabilen benign bir tablodur. Olgularin periyodik
olarak dikkatli takibi ve bulgularin fotograflanarak doki-
mantasyonunun, dogru tani acisindan gerekli olduguna
inanmaktayiz.
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