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1. GIRIS

Goziin arka segmentinde benign ve malign 6zellikte bir¢ok tiimor gelisebilir. Bu
timorlerin taninmasi, benign ve malign 6zellikte olanlarin birbirinden ayirt edilmesi
okiiler morbidite ve hasta mortalitesi i¢in kritiktir.

Goziin arka segmentini tutan tiimorler, tiimoriin koken aldigir anatomik yapiya
gore; koroid, retina pigment epiteli (RPE), retina ve optik disk tiimorleri olarak
smiflandirilmaktadir. Okiiler onkoloji pratiginde, bu tiimoérlerin yalnizca fundoskopik
muayene ile birbirinden ayrimi ¢ogu zaman miimkiin olmamaktadir ve yardimci tani
testlerine ihtiya¢ duyulmaktadir. Fundus floresein anjiyografi (FFA), indosiyanin yesili
anjiyografi (ISYA), ultrasonografi (USG), renkli doppler testi, manyetik rezonans
goriintiileme (MRG), bilgisayarli tomografi (BT) ve ince igne aspirasyon biyopsisi tani
testleri olarak uzun yillardir kullanilmaktadir.

Son yillarda optik koherens tomografi (OKT) ve fundus otofléresans (FOF)
goriintiileme tetkikleri oftalmoloji pratigine girmistir. OKT, retina ve koroid dokusunun
detayli, kesitsel goriintiilemesini saglayan noninvazif bir tan1 aracidir. FOF goriintiileme
ise retina ve koroidin otofléresans 6zelliklerini gésteren diger bir 6nemli, noninvazif tani
aracidir. Her iki tetkik, retina ve koroidin dejenaratif, vaskiiler, herediter, inflamatuar
birgok hastaliginda oldugu gibi, okiiler onkolojide de tiimorlerin tani, izlem ve
prognozunu belirlemede yaygin olarak kullanilmaktadir. Bu ¢alismanin amaci koroid,
RPE ve retina ve optik disk tiimorlerinin tanisinda OKT ve FOF goriintiileme bulgularini

tanimlamaktir.



2. GENEL BILGILER
2.1. OPTiK KOHERENS TOMOGRAFi

Optik koherens tomografi, biyolojik dokularda yiiksek ¢oziiniirliikli, histolojik
diizeyde, Kesitsel goriintiiler olusturur. Noninvazif doku biyopsisi olarak da
tanimlanmistir. OKT, Michelson’un 1887’de tanimladigi low-coherence interferometri
esasina dayanir. Michelson’un sistemi esas olarak low-coherence bir 1sik kaynagi, yari
giimiis bir cam plaka, iki ayna ve bir teleskoptan olusur.> Huang ve ark. low-coherence
interferometri iizerine arastirmalara devam etmis ve 1991 yilinda biyolojik sistemlerde
de ilk OKT &lgiimlerini yapmustir.? Oftalmolojide ilk kullanimi, 1995 yilinda Puliafito
ve ark. dnciiliigiinde cihazin bir biyomikroskopa baglanmasi ile gerceklesmistir.®

Calisma prensibi yansiyan 1s1g1mn goriintiilenmesine dayanmaktadir. Koherent 1sik
terimi, lazer 15181 gibi tek dalga boyundaki 1s1g1 tanimlamaktadir. 810 nm dalga
boyundaki kizilotesi 151k demeti ikiye ayrilarak bir yarisi goze, diger yarisi referans
aynaya yonlendirilir. Goze giden 151k demeti degisik katmanlardan farkli gecikme
paternlerinde geri yansir. One ve arkaya hareket eden referans aynadan yansiyan 1sik
demetleri ile dokudan yanstyan 151k demetleri fotodedektdrde toplanir ve interferanslari
analiz edilir (Sekil 2.1). Boylece farkli doku derinliklerinden yansiyan 1s1g8in, gecikme
zamani Olgiilerek katmanlarin ayrimi yapilir ve dokularin yiiksek ¢oztiniirliikte kesitsel
goriintiileri elde edilir.

Tarama zamani, referans aynanin hareket zamanina bagimli oldugu i¢in sistem
“Time Domain” olarak isimlendirilmistir. Yansiyan 1s18in amplitiidlerinin bu gecikme
zamanina gore dagilimi, aksiyel A mod tarama olarak gosterilir. OKT, 6rnek boyunca
tarama yaparak, ultrasonografiye benzer bir prensip ile bircok A mod tarama elde eder

ve bunlar yan yana getirilerek B mod bir kesit goriintiisii olusturur.
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Sekil 2.1: OKT’nin sematik ¢izimi

Temel olarak bir Michelson interferometresi olan OKT semasinda; giden 151k yollari
diiz, yansiyan 1siklar ise kesik ¢izgiler ile gosterilmistir.

Humphrey (Zeiss) sirketi tarafindan iiretilen ilk klinik OKT cihazt OCT1, 1996
yilinda piyasaya siiriilmistiir. Ardindan OCT2 ve OCT3 cihazlar1 iiretilmigtir. Bu
cihazlar Time Domain (TD) OKT’lerdir. OCT3’iin tarama kapasitesi saniyede 400
aksiyel taramadir (A scan). Goriintii ¢oziintirlikleri OCT3’de 8-10 um iken OCT1 ve
OCT2’de 12-15 pm’dir. TD-OKT’ler yerini giliniimiizde kullanilan Fourier domain
(FD)-OKT cihazlarina birakmustir. FD-OKT’ler ise iki g¢esittir. Bunlar Spectral-Domain
(SD)-OKT ve Swept Source (SS)-OKT’dir (Sekil 2.2).

2007 yilinda TD-OKT’ye gore daha yiiksek sonar hizi ve ¢oziiniirliigii olan SD-
OKT kullanima girmistir. 840 nm dalga boyunda 151k kullanan bu sistemde referans ayna
sabittir. Dokudan ve referans aynadan yansiyan 1sik demetlerinin birbirlerine gore
gecikme paternleri ‘Fourier’ formiilleri kullanilarak ¢6ziimlenir. Sistemin c¢alisma
prensibi ayna hareketine bagli olmadig: icin TD-OKT’ye gore ¢cok daha hizli tarama
yapabilir. SD-OKT ile elde edilen aksiyel goriintii rezoliisyonu, TD-OKT ye gore 2-3
kat daha fazladir. Hizli veri elde edebilme ve veri isleme 6zellikleri sayesinde SD-OKT
ile 3 boyutlu goriintiiler elde edilir ve bu sayede retina katlarinda voliimetrik analizler

yapilabilir.



Sekil 2.2: Makiilanin farkli teknolojide OKT cihazlari ile goriintiilenmesi
A.TD-OKT B.SD-OKT C.SS-OKT

2012 yilinda kullanima giren SS-OKT’ler, 1050 nm dalga boyunda lazer 15181
kullanir. Bu dalga boyu, SD-OKT’de kullanilan 840 nm dalga boyuna gore ¢ok daha iyi
doku penetrasyonu gosterir. Bu sayede SD-OKT’lerde goriilen derin dokulardaki sinyal
kaybi, SS-OKT’de daha azdir. Ticari SS-OKT cihazlar1 200.000 A scan/sh hizla tarama
yapabilir. Diger OKT cihazlarina gore daha hizli tarama yapabildikleri icin goz
hareketlerinin neden oldugu goriintii distorsiyonundan daha az etkilenir. OKT

cihazlarinin teknolojik 6zellikleri Tablo 2.1’de 6zetlenmistir.



Tablo 2.1: Optik koherens tomografi cihazlarinin teknolojik 6zellikleri

OKT tipi Goriintii elde etme Tarama hizi  Aksiyel Goriintii
rezoliisyon arahgi
Time Yiiksek aydinlatmali diod 400 10pum Vitreoretinal
domain (810nm) A scan/saniye ara ylizey-
(superluminescent diode RPE
(SLD)), tek foton
dedektori, hareketli
referans ayna
Spectral Genis bant yiliksek 27.000- 3-7um Posterior
domain aydilatmali diod (840nm)  70.000 kortikal
(Broadband SLD), sirali A scan/saniye vitreus-
foton dedektorleri, sklera
hareketsiz referans ayna
Swept Swept kaynakli 100.000- 2,6-5 um Posterior
source ayarlanabilir lazer 200.000 kortikal
(1050nm), tek dedektor, A scan/saniye vitreus-
hareketsiz referans ayna sklera

2008 yilinda Spaide ve ark. SD-OKT cihazlarinda Enhance Depth Imaging (EDI)
goriintiileme teknigini tammlanuslardir.* Bu teknik ile ters goriintiiler elde edilerek
artmig alan derinligi kazanilir ve vitreus detaylar1 yerine koroid detaylarinin
goriintiilenmesi saglanir. Sonucta konvansiyonel goriintiilere gére daha derin goriintiiler

EDI-OKT’lerin  kullanmimiyla

olusur.

degerlendirilmeye baslanmistir. SS-OKT ise daha yiiksek dalga boyunda 151k kullanarak
daha derin doku penetrasyonu elde eder. Boylece vitreus ve koroid detaylar1 tek bir

kesitte beraber goriintiilenebilir.

birlikte koroid morfolojisi

daha detayl



2.1.1. RETINA VE KOROID DOKUSU KATMANLARININ OKT iLE
AYRIMI
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Haller tabakas1
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Sekil 2.3: OKT’de retina ve koroid katmanlari

OKT’de retina katmanlarina baktigimizda 3 beyaz bant, 3 siyah bant ve 4 beyaz

cizgi izlenir (Sekil 2.3). Bu yapilar su sekildedir:

Internal Limitan Membran (ILM): Miiller hiicrelerin konik sonlanmalar1 tarafindan
olusturulur. Eksternal limitan membranin aksine gercek bir membrandir. Saglikli

gozlerin OKT kesitlerinde retina sinir lifi tabakasindan ayrimi yapilamaz ancak patolojik

olarak kalinlastig1 durumlarda hiperreflektif bir bant olarak izlenir.

3 beyaz bant:

1.

Retina Sinir Lifi Tabakasi1 (RSLT): Gangliyon hiicrelerin aksonlarindan olusan

hiperreflektif banttir.

I¢ Pleksiform Tabaka (IPT): Bipolar hiicrelerin aksonlar1 ile gangliyon

hiicrelerin dentritleri arasindaki sinapslardan olusan hiperreflektif tabakadir.



3. Dis Pleksiform Tabaka (DPT): Kon pedikiilleri ve rod sfertilleri ile horizontal
ve bipolar hiicrelerin dentritleri arasindaki baglantilardan olusan hiperreflektif
tabakadir.

3 siyah bant:

1. Gangliyon Hiicre Tabakas1 (GHT): Gangliyon hiicre govdelerinin olusturdugu
hiporeflektif tabakadir. Fovea gukurunda GHT izlenmez.

2. I¢ Niikleer Tabaka (INT): Bipolar hiicrelerin gévde ve niikleuslar ile miiller,
horizontal ve amakrin hiicrelerin niikleuslarini igeren hiporeflektif tabakadir.
Fovea cukurunda INT izlenmez.

3. Dis Niikleer Tabaka (DNT): Dis niikleer tabaka fotoreseptor niikleuslarimi
barindiran hiporeflektif tabakadir.

4 beyaz ¢izgi

1. Eksternal Limitan Membran (ELM): Fotoreseptor hiicrelerinin i¢ segmentleri
ile niikleuslar1 arasindaki sinirda lokalizedir ve hiperreflektif gortliir. Miiller
hiicreleri ile fotoreseptorlerin  multiple baglanti kompleksleri tarafindan
olusturulur. Gergek bir membran degildir.

2. Elipsoid Zon (EZ): Fotoreseptorlerin yogun olarak paketlenmis mitokondrilerini
iceren hiperreflektif tabakadir. Dogrudan fotoreseptdr saglhigini gosterdigi
diistintildiiglinden, retinanin fonksiyonel degerlendirilmesinde 6nemlidir.

3. Kon dis segment uclar1 (cone outer segment tips-COST/interdijitasyon Zon):
Fotoreseptor dis segmentleri ile RPE’nin apikal uzantilarinin kenetlenmis
kismudir ve hiperreflektif izlenir.

4. RPE/Bruch Membram Kompleksi: RPE’nin yiiksek melanin seviyesi nedeniyle
optik yansiticiligr yliksektir. Bu kompleks ¢ogu zaman tek bir bant olarak goriiliir
fakat yiiksek ¢oziiniirliiklii OKT cihazlarinda hiporeflektif bir hat ile ayrilan iki
ayr1 hiperreflektif bant olarak da goriilebilir.

Koroid dokusu ise 3 farkli katman olarak izlenir:
1. Koryokapiller tabaka: RPE’nin hemen altinda, koryokapiller bolgedeki kiigiik

arter ve venleri gosteren bolgedir.



2. Sattler tabakasi: Mid-koroidde yuvarlak veya oval sekilli, kii¢iik ve orta boylu
damarlarin hiperreflektif duvari, hiperreflektif stroma ve hiporeflektif damar
liimenlerini gosteren tabakadir.

3. Haller tabakasi: D1s koroidde oval sekilli biiyiik boylu damarlarin hiperreflektif
duvari, hiperreflektif stroma ve hiporeflektif damar liimenini gosteren
tabakadir.>®

2.2. FUNDUS OTOFLORESANS GORUNTULEME

Fundusta dogal olarak bulunan floroforlar, herhangi bir boyar madde
kullanilmaksizin, belirli bir dalga boyundaki 151k ile uyarilma (eksitasyon) sonrasi daha
uzun dalga boyunda isik yayarlar (emisyon). Florofor, otofléresans olusturmak igin
eksitasyon dalga boyunda bir fotonu absorbe eder ve bdylece yoriingesindeki elektron,
yiiksek enerji durumuna gecer. Elektronlar diisiik enerjili konumlarma donerken 11k
yayarlar. Bu 1sik filtreden gegirilerek goriintii olarak kaydedilir. FOF goriintiilleme
1980°1i yillarda Delori ve ark. tarafindan tanimlanmuis ve ilk kantitatif 6lgiimler 1989
yilinda Kitagava ve ark. tarafindan florofotometri kullanilarak yapilmustir.”® Kullanilan
dalga boyuna gore kisa dalga boyu otofloresans (short wave autofluorescence / SW-AF,
fundus otofléresans, mavi 151k otofloresans, lipofusin otofléresans) ve kizilotesi
otofléresans (near infrared autofluorescence / NIR-AF, melanin otofloresans) olmak

tizere 2 farkli FOF goriintiileme mevcuttur.
2.2.1. OKULER FLOROFORLAR

2.2.1.1. Lipofusin

Makiilanin dominant floroforudur ve RPE hiicrelerinde bulunur. Birikiminde
yaslanmis veya hasarlanmis organellerin otofajisi ve fotoreseptor dis segmentlerinin
hiicre lizozomlar tarafindan sindirilememesi rol oynamaktadir. Lipofusin birikiminde,
lizozomal disfonksiyon, otofaji ve hiicresel stres olmak iizere 3 farkli mekanizma yer
almaktadir.

Ex-vivo ve in-vivo c¢alismalarda RPE hiicrelerinde yasla beraber lipofusin

birikiminde artis oldugu, 70’li yaslardan sonra bu seviyenin plato ¢izdigi veya azaldigi



gosterilmistir. Bunun nedeni lipofusinin ekstraselliiler alana g¢ikarak melanolipofusin
olusumuna katilmasidir.®

Lipofusin otofléresans 6zelligi, yapisinda bulunan, viziiel siklusun ve A vitaminin
metabolik yan iiriinleri olan bisretinoid bilesiklerinden kaynaklanir. Lipofusinin igerigi
farkli kromatografi yontemleri ile incelenmis ve farkli emisyon spektrumuna sahip, en
az 10 ¢esit florofor tamimlanmustir. Bu floroforlar i¢inde baskin olan florofor N-retinil-
N-retinilidin ethanolamindir (A2E). Aktif rodopsinlerden salinan bir vitamin A aldehidi
olan all-trans-retinal ile fosfatidiletanolaminin, fotoreseptor hiicrelerinin dis segmentinde
reaksiyona girmesi ile A2E prekiirsorleri ve A2E olusmaktadir (Sekil 2.4). AE2
enzimatik olarak sindirilemez ve RPE’de lizozomlarda birikir. Mavi 1sik ile
uyarildiginda fotooksidasyona ugrar ve reaktif oksijen {riinleri olusturur. AE2
oksidasyonu sonucu olusan singlet oksijen radikalleri all-trans-retinalden daha az
zararhidir ve AE2 olusumu all-trans-retinalin toksik etkilerinden retinay1 korur.X* A2E
periferde makiiladan daha yogun bulunur.

Retina lipofusini olduk¢a genis ve dalga boyu bagimli bir absorbsiyon
spektrumuna sahiptir. 470 nm dalga boyu mavi 1sik ile en yiiksek derecede uyarilir ve
sonucunda 600-610 nm dalga boyunda sari-yesil 1sik yayar. Lipofusin SW-AF
goriintiilerinin primer floroforudur. RPE’deki lipofusin miktar1 foveada en diisiik
seviyededir, foveadan 10 dereceye kadar giderek artar ve 10 dereceden perifere dogru

ise giderek azalir.!!

11-gls-retinal fosfotidiletanolamin
11-cis-retinol
dehidrogenaz

11-cis-retinol all-trans-retinal N ﬂ

all-trans-retinol —
Zomeraz dehidrogenaz N-retiniliden-PE

A2-PE-H2 A2PE

g
A2E

Sekil 2.4: A2E olusum mekanizmasi



2.2.1.2. Melanin

Melanin pigmenti, RPE ve uvea dokusunda bulunmaktadir. Melanin 15181 absorbe
ederek, fotoreseptor ve RPE hiicrelerini fotooksidatif hasardan korur. Melaninin
RPE’deki miktar1 tim 1rklarda aymi iken, koroiddeki miktar1 etnik farklilik
gostermektedir. RPE hiicrelerinde, melanin graniilleri apikal bdlgede bulunurken,
lipofusin bazolateral bolgede bulunur. Melaninin antioksidan rolii vardir ve hiicreyi
serbest radikallerden, redoks reaktif agir metallerden, fotooksidayondan ve sonucta
lipofusin birikiminden korur.!?

Lipofusinin aksine melanin kizil6tesi spektrumunda yiiksek dalga boyunda 1sik ile
uyarilir. 787 nm dalga boylu 1sik ile maksimum diizeyde uyarilir ve NIR-AF
goriintiilerin primer floroforudur. Kisa dalga boylu konvansiyonel FOF goriintiilerde
melanin 15181 absorbe ederek olusacak toplam otofloresan sinyalinin siddetini azaltir.
Koroid dokusundaki melanin miktari periferden arka kutba dogru artmaktadir. RPE’deki
melanin miktar1 ise periferden arka kutba dogru azalir. RPE hiicrelerinin foveada daha

yogun olmasi nedeniyle melanin miktar1 foveada arka kutuptan daha fazladir.

2.2.1.3. Melanolipofusin
Lipofusinin melaninle birlesmesiyle heterojen yapida, melanolipofusin olusur. Bu

birikim yaslanmis RPE hiicrelerinde sik izlenir.

2.2.1.4. Rodopsin

Rod fotoreseptor hiicrelerin dis segmentlerinde bulunan rodopsin, eksitasyon
isinlarin absorbe ederek toplam otofloresanst azaltir. Isiga devamli maruziyet ile
rodopsin fotoizomerizasyona ugrar ve absorbsiyon kapasitesini kaybeder boylece toplam
otofléresansta progresif bir artma gozlenir. Bu duruma agartma etkisi (bleaching effect)
denir.® Rodopsinin agartma etkisi SW-AF izlenirken, NIR-AF gériintiilerde izlenmez.
Isik maruziyeti sonrasi rodopsinin agartma etkisi ile FOF goriintiilerin optik dansitesi

%30’a varan oranlarda artmaktadir. Bu kapasite retina distrofilerinde azalmaktadir.**
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2.2.2. FUNDUS OTOFLORESANS GORUNTULEME SiSTEMLERi

Giliniimiizde kullanilan FOF sistemleri; fundus kameralari, konfokal tarayicil
lazer oftalmoskop (confocal scanning laser ophthalmoscope-CSLO) ve ultra-genis agili

teknolojilerdir.

2.2.2.1. Fundus Kameralar

Fundus kameralar1 tek bir flas 1s1k parlamasi ile goriintii yakalar. Konfokal optik
icermemesi nedeniyle 6n ve arka segmentteki tiim dokulardan otofloresans elde edilir.
Konfokal sistemlerle kiyaslandiginda daha ucuzdur. Tarayicili sistemlerin aksine tek bir
151k parlamast ile goriintii aldigi i¢in hasta i¢in daha konforludur. Cekim sonrasi filtre
montaji gibi modifikasyonlar gerektirir. Olusan gorintiiler diisiik kontrasthidir.
Modifikasyon yapilsa dahi retinal plan dis1 yansiyan ve dagilan isinlar1 daha fazla
oranda yakaladigi icin FOF sinyallerinde yalanci bir artis goriilir. Bu duruma
psodootofloresans denir. Fundus kameralari, katarakti olan hastalarda veya fiksasyon
kapasitesi olmayan, hareket artefaktinin fazla oldugu hastalarda sCLO’ya kiyasla daha
az goriintii dagilmma ve daha kaliteli goriintiiler elde etmeye olanak saglar.® Yakin
zamandaki teknolojik gelismeler ile daha genis agili goriintiiler alan fundus kameralari
piyasaya siirtilmiistiir. Zeiss Clarus 500 fundus kameralar1 tek bir fotografta 133° ve
farkli acida fotograflari montajlayarak ise 267°’ye kadar genis acgili goriintiiler

olusturabilmektedir.

2.2.2.2. Konfokal Tarayicih Laser Oftalmoskoplar

Konfokal tarayicili lazer oftalmoskoplar ayna sistemi kullanmaktadir. Diisiik
giicte lazer 1sinlarina fundus diizleminde odaklanir. Disiik seviyedeki reflektans ve
otofloresansin Ol¢limii ile arka segmentin yiiksek kontrastta goriintiilenmesini saglar.
Konfokal optikler, retina dis1 yapilardan gelen ve sacilan otofldresans sinyallerinin
etkisini ortadan kaldiracak sekilde filtreleme ile tek bir optik diizlemde gelen 1sinlari
algilamaktadir. 488 nm dalga boyu mavi 1sik ile eksitasyon olusturur ve emisyon sonrast
olusan 500-700 nm aras1 dalga boyundaki isiklar1 algilar. Giiniimiizde ticari olarak
mevcut olan konfokal sistemleri Heidelberg Spectralis (HRA; Heidelberg, Almanya), ve
Nidek F-10" dur (F10; Nidek, Aichi, Japan). Rodenstock CSLO (RCSLO; Rodenstock,
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Almanya) ve Zeiss SM 30-4024 (ZCSLO, Zeiss, Almanya) ise bir donem kullanilan
fakat giintimiizde ticari olarak mevcut olmayan diger sistemlerdir. Fundus kameralari
daha kisa siirede goriintii alir ve maliyet olarak daha ucuz sistemlerdir, fakat yapilan
calismalar CSLO sistemlerinin fundus kameralarima gore %70 oranla daha dogru
goriintiiler elde ettigini gdstermistir.'®

Heidelberg Spectralis CSLO sistemleri 55° retinal alan1 goriintiileyebilmektedir.
Staurenghi lens ile modifiye edilerek 150°’lik goriintiiler olusturur. Fakat lens
artefaktlar1 olusur ve lensin goze yerlestirilmesi deneyimli personel gerektirmektedir.
Yine Heidelberg (Spectralis noncontact ultra-widefield module) ultra genis acili lens
temas1 olmayan bir CSLO sistemi gelistirmistir. Bu sistem genis agili Optos sisteminin
aksine yiiksek kontrastli, distorsiyon olusturmayan, kapak ve kirpik artefaktlarindan
etkilenmeyen goriintiiler olusturabilirken, Optos sistemine gore nazal ve temporal alanda

daha dar acil1 gériintiiler saglamaktadir.!’

2.2.2.3. Ultra Genis A¢ih Sistemler

Optomap Ultra-Widefield (Optos, USA-Nikon, Japan Corporation) konfokal
tarayicit oftalmoskop ile elipsoid ayna teknolojisini birlestirerek 200° ultra genis agili
goriintiiler olusturur. Sistem simultane 633 nm kirmiz1 ve 532 nm yesil olmak {izere 2
farkli eksitasyon 15181 ve >540 nm emisyon filtresi kullanir. Pupil dilatasyonu
gerektirmemesi ve kisa goriintii alma siiresi bu sistemin avantajlaridir. Fakat elipsoid
ayna kullanim1 perifer retinada distorsiyon yaratarak goriintiilerde topografik
uyumsuzluk olusturur. Ayrica kapak ve kirpik artefaktlar1 nedeniyle superior ve inferior

retinanin goriintiilenmesi kisitlanir.
2.2.3. RETINANIN OTOFLORESANS OZELLIiKLERIi

Saglikli retinanin FOF goriintiileri sabit bir paterne sahiptir (Sekil 2.5). SW-AF
goriintiilerde optik sinir basinda RPE’nin olmamasi nedeniyle otofloresans izlenmez.
Damar yapilarda da hemoglobinin RPE’den yayilan sinyalleri absorbe etmesi nedeniyle
otofloresans izlenmez. SW-AF sinyalleri, lutein, zeozantin ve melaninin absorbsiyonu
dolayisiyla makiiler alanda, 6zelliklede fovea etrafinda azalir. Makiilanin otofléresansi

5° ve 15°’de foveaya gore daha yogundur fakat perifere gore diisiikk yogunluktadir. Bu
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durum, makiilada RPE hiicrelerinde bulunan melaninin perifere gore daha fazla,
lipofusinin ise daha az olmas ile ilgilidir.

NIR-AF goriintiilerde, foveanin otofloresansi ¢evre retinaya gore daha yiiksektir.
Bunun nedeni foveada RPE hiicrelerinin daha uzun ve daha silindirik olmas: sonucu
daha fazla melanin igermesidir. Ayrica SW-AF goériintiilerde goriilen makiila
pigmentlerinin absorpsiyon etkisi daha uzun dalga boylu isik kullanan NIR-AF

gortintiilerde izlenmez.

Sekil 2.5: Saglikli bir retinada FOF paterni
A.SW-AF B. NIR-AF

Patolojik olarak artmis ve azalmis otofléresans sinyal nedenleri Tablo 2.2 ve
Tablo 2.3’te 6zetlenmistir.® Makiila deliginde oldugu gibi retina i¢i 6dem veya santral
ser6z koryoretinopatide oldugu gibi retina alt1 sivisi (RAS) olustugunda bu sivilar RPE
oniinde blokaj olusturarak otofloresansi azaltir, fakat olusan RAS igerisinde zamanla
florofor maddeler birikerek otofloresans artirir.!81® Genel olarak, hizli biiyiiyen
tiimorlerde lipofuksin birikimleri ve RAS izlenir. Tiimore eslik eden RAS i¢inde de
florofor maddeler mevcuttur ve hiperotofloresan izlenir. Kronik, tedavi uygulanmamis

tiimorlerde ise RPE atrofisine bagli mevcut hiperotofloresansta azalma izlenir.
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Tablo 2.2: Otofloresans sinyalinde artma nedenleri

Artmmgs Lipofusin Birikimi
Koroid malign melanomu
Koroid hemanjiomu
Koroid metastazi
Koroid osteomu
Koroid neviisii (daha az siklikla)
Lipofusinopatiler (Best ve Stargardt hastaligi, patern distrofi, adult vitelliform
makdiler distrofi)
RPE Onii ve Arkasinda Florofor Bulunmasi
Retina alt1 s1v1
RPE altinda drusen
RPE hiicrelerinin migrasyonu
Retina pigment epitel dekolmani ve RPE alt1 s1v1
Eski retina i¢i veya retina alt1 kanamalar
RPE ve koryokapiller tabaka atrofisi varliginda koroid damarlari
Luteal Pigment Yoklugu
Idiopatik jukstafoveal retinal telenjiektazi
Luteal pigmentin yer degistirmesi (kistoid makiila 6demi)
Kalsifikasyon
Kalsifiye retina tiimorleri (retinoblastom ve retinal astrositik hamartom)
Optik disk druseni
Artefaktlar

Tablo 2.3: Otofloresans sinyalinde azalma nedenleri

RPE Lipofusin Yogunlugunda Azalma
RPE atrofisi (geografik atrofi, kronik tiimorler)
Herediter retina distrofileri
Artmis RPE Melanin Icerigi
RPE hipertrofisi
RPE Onii Hiicre Dis1 Materyal, Hiicre veya Sividan Emilim
Retina i¢i s1v1 (makiila 6demi)
Taze retina i¢i veya retina alti kanama
Melanin iceren hiicrelerin migrasyonu
Kristalin drusen veya diger kristal benzeri birikimler
Luteal pigment
Fibrozis, skar dokusu
Ortam opasiteleri
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2.3. ARKA SEGMENT TUMORLERi
2.3.1. KOROIiD TUMORLERI

2.3.1.1. Koroid Neviisii

Koroid neviisii en sik goriilen benign intraokiiler tiimordiir. Amerika
popiilasyonunda koroid neviistiniin prevelans1 %4,7’dir ancak beyaz irkta ve kadinlarda
daha sik izlenir. Yas arttikca koroid neviisiiniin siklig1 da artar.® Premenopozal
donemde, ilk dogumu 20 yasindan 6nce olan kadinlarda, ilk dogumu 35 yasindan sonra
olan kadmlara kiyasla koroid neviisii goriilme ihtimali 4 kat daha fazladir.
Postmenopozal donemde yiiksek kilolu ve obez kadinlarda Gstrojen seviyesi daha
yiiksektir ve bu donemde Kilolu kadinlarda ise koroid neviisii gériilme ihtimali normal
kilolu kadinlara gore 2 kat fazladir. Bu nedenle ostrojenin neviis gelisiminde rol
oynayabilecegi diisiiniilmektedir.?

Koroid neviisii genellikle asemptomatiktir. Fundus muayenesinde diiz veya hafif
kabarik pigmentli (%77) veya amelanotik (%13) lezyonlar olarak izlenir (Sekil 2.6).
Shields ve ark.’nin koroid neviisii goriilen 3422 goz iizerinde yaptiklari bir aragtirmada,
koroid neviisleri %91 oranla postekvatoryal, %9 oranla preekvatoryal retinada
lokalizasyon gostermis Ve retinanin tiim kadranlarinda esit olarak dagilmistir.??

Foveaya yakin yerlesim gosteren veya sekonder KNV gelisen gozlerde gdérme
kayb1 goriilebilir. Koroid neviisiine eslik eden RPE hiperplazisi, RPE atrofisi, RPE
dekolmani, fibréz metaplazi ve drusen gibi degisiklikler stabilite gdstergesidir.”® Cogu
koroid neviisii stasyonerdir. Yillik biiyime hiz1 0,06mm/yildir ve 10 yilda ortalama 0,6
mm biiyiir. Her bliylime malign transformasyona isaret etmez ve 0,5 mm/<2yil kritik
sinir olarak kabul edilmelidir. Koroid neviisiinden melanom gelisme riskini arttiran
faktorler 'TFSOM-DIM' (To Find Small Ocular Melanoma Doing IMaging; Thickness-
timor kalinhigmin >2 mm olmasi, Fluid-subretinal sivi varligi, Symptoms-hasta
sikayetlerinin varligi, Orange pigment-turuncu pigment/lipofusin varligi, Melanoma
hollowness- USG'de akustik bosluklarin olmasi ve Diameter-timor ¢apinin >5 mm
olmasi) kisaltmasi kullanilarak hatirlanabilir. Dalvin ve arkadaslarinin ¢alismasinda 5

yilda Ongoriilen tiimor biiyiime riski, hic¢ risk faktorii yoksa %1, 1 risk faktori varsa
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%11, 2 risk faktorii varsa %22, 3 risk faktorii varsa %34, 4 risk faktorii varsa %51 ve 5
risk faktorii varsa %55 olarak bildirilmistir.?

Koroid neviisiiniin etrafi depigmente halka ile ¢evrili ise halo neviis olarak
adlandirilir. Halo neviisler, tim koroid neviisleri igerisinde %5 siklikla ve daha geng
olgularda goriiliir. Halonun, koroid neviisiine gosterilen bir immiin cevap mekanizmasi
ile olustugu distiniilmektedir. Diger koroid neviisleriyle karsilastirildiginda, halo
neviislerden KMM gelisim riski daha disiiktiir, ancak halo neviislii olgularda kiitan6z
malign melanom goriilme siklig1 %3,3’diir ve normal popiilasyona gore yiiksektir.?>?
Taban c¢apt 10 mm’den biiyiik koroid neviisleri dev neviis olarak adlandirilir ve tim

koroid neviislerinin %8’lik bir kismini olusturur. Dev koroid neviislerinin %18’inde 10

yil igerisinde KMM gelisir.?’

Sekil 2.6: Koroid neviisiiniin renkli fundus fotografi

USG’de koroid neviisii yiiksek i¢ reflektivitede, diiz veya kubbe sekilli lezyonlar
olarak izlenir.?® Fundus floresein anjiyografide (FFA) tipik olarak anjiyografi boyunca

hipofléresan izlenir.?

2.3.1.2. Koroid Malign Melanomu

Uvea melanomu, en sik goriilen primer intraokiiler malign timordiir. Melanositlerden
koken alir. Siklik sirasiyla koroid (%85-90), siliyer cisim (%5-8) ve irisde (%3-5)
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yerlesir. Ortalama tan1 yas1 62 yildir. Beyaz itk ve erkeklerde daha sik izlenir.?® Uvea
melanomu igin risk faktorleri; agik gbz, agik ten rengi, displastik neviis sendromu ve
‘BRCA1- iliskili protein-1 (BAP1) mutasyonudur.®® BAP bir timér baskilayict gendir,
3. kromozom iizerinde bulunur ve uvea melanomlarinin %48’inde mevcuttur. Son
yillarda BAP1 iliskili herediter kanser sendromu tanimlanmistir ve mutasyonu tasiyan
bireylerde sadece uvea melanomu degil ayni zamanda malign mezotelyoma, kutandz
malign melanom, meme kanseri ve renal hiicreli karsinom gériilme siklig1 artmustir.3!
KMM igin okiiler risk faktorleri koroid neviisii ve okiilodermal melanositozistir (Ota
neviisii). Koroid neviislerinde, KMM’ye donlisme riski 1:8845/y1l  olarak
hesaplanmistir.3? Okiilodermal melanositozda ise KMM’ye doniisiim riski 1:400/y1l
olarak saptanmistir.*3

KMM’li olgularin dortte biri asemptomatiktir. Semptomatik olgularda ise
genellikle 151k ¢akmalari, gorme veya goérme alani kaybi1 mevcuttur. KMM, sekonder
glokom, tiimorle iligkili inflamasyon veya nekroza bagli okiiler agriya neden olabilir.
Siliyer cismi tutan tiimorler lense basi yaparak asimetrik veya tek tarafli katarakt
olusturabilir, ayrica konjonktivada sentinel damarlar goriilebilir.>*

Fundoskopik muayenede KMM’lerin %55°’t melanotik, %30’u kismi
melanotik, %15’ ise amelanotik olarak izlenir (Sekil 2.7).*® Tiimériin konturu %75
siklikla kubbe sekilli, %20 siklikla mantar sekillidir ve %S5 siklikla diffliz goriiniimdedir.
Kubbe sekilli timor biiyiiyerek Bruch membraninda ¢atlak olusturur ve buradan
tiimoriiniin herniasyonu gelisirse klasik mantar goriiniimii olusur.®® Tiimér, Bruch
membran c¢atlagi sonrasi retina dokusuna invazyon gosterirse Vitreus hemorajisi
goriilebilir.3” Tiimore genellikle RAS eslik eder. RAS hastanin pozisyonuna gore yer
degistirir ve buna bagl intermittan olarak bulanik gérme ve 151k ¢cakmalarina neden
olabilir, KMM’nin kalinhigi 1,5 mm, taban ¢ap1 3,0 mm’den fazla ise metastaz

potansiyeli vardir. En sik karaciger, akciger ve kemik dokusuna metastaz yapar.
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Sekil 2.7: Koroid malign melanomunun renkli fundus fotografi

(A) Inferotemporal arkad boyunca uzanan pigmentli KMM izlenmektedir. (B) Ust
temporal arkad boyunca uzanan amelanotik KMM izlenmektedir.

USG’de timor disiik-orta i¢ reflektivitede kubbe veya mantar sekilli Kitle
olarak izlenir. Timor iginde akustik sessiz bolgeler mevcuttur. Tiimor eteklerinde RAS
izlenebilir. Biiyiik tiimorlerde koroid ekskavasyonu goriilebilir. USG ile ekstraokiiler
yayilim gosterilebilir. Timoriin orbita yayilimi, normal orbita dokusuna gore
hiporeflektif izlenir.*"*° Ortam opasitelerinin varhiginda USG ilk tercih tan1 ydntemi
olmalidir fakat USG ile arada kalinan durumlarda BT veya MRG tercih edilebilir. BT
gortntiilerinde  KMM, sinirlar1  belirgin hafif/orta siddette kontrastlanma gdsteren
hiperdens kitle olarak izlenir. MRG’de, T1 agirlikli goriintiilerde hiperintens, T2 agirlikli
gortintlilerde hipointens izlenir. KMM’lerin hem retinadan hemde koroidden gelen
sirkiilasyonu mevcuttur ve bu durum FFA’da karakteristik double sirkiilasyon paterni
olarak goriiliir.** ISYA gériintiilerinde tiimor erken dénemde hipofloresan izlenirken geg
donemlerde hiperfléresan izlenir. ISYA’de tiimér igi koroid dolagimmin gosterilmesi
koroid metastazi ile ayrici tanisinda dnemlidir.

Koroid malign melanomlar1 klinik olarak; koroid neviisii, sinirli koroid
hemanjiomu (SKH), koroid metastazi, periferik eksudatif hemorajik koryoretinopati,
retina pigment epitelinin konjenital hipertrofisi (RPEKH), retina ve RPE’nin idiopatik
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hemorajik dekolmani, senil makiila dejenerasyonunda goriilen diskiform skar ve riiptiire

retinal arter makroanevrizmasi ile karisabilir. 142

2.3.1.3. Simrh Koroid Hemanjiomu

SKH benign, nonproliferatif vaskiiler bir hamartomdur. Histopatolojik olarak,
icerisindeki damar yapilarina gore kavernoz, kapiller ve miks tip olarak simiflandirilir.
Kavernoz tip, siirli konnektif dokuyla ayrilmis genis damarlardan olusur. Kapiller tip,
kiiciik damarlar ve gevsek bag dokudan olusur. Miks tip ise, hem kapiller hem kavernéz
hemanjiomun o6zelliklerini tasir. Koroid hemanjiomlar1 koroid tutulumunun derecesine
gore, siirh ve diffiiz tip olarak ayrilir. SKH sistemik bulgusu olmayan izole bir
lezyondur. Diffiiz koroid hemanjiomlar: ise genellikle Sturge-Weber sendromu ile
birliktelik gosterir. Witschel ve Font, koroid hemanjiomalarmin histopatolojik
bulgularini inceledikleri calismada, SKH’lerde genellikle kavernéz ve miks tipte
hemanjiom, diffiiz koroid hemanjiomlarinda ise sadece miks tipte hemanjiom
izlemislerdir.** Hemanjiomlarin biiyiimesi selliiler proliferasyonla degil, vendz
konjesyon iledir. SKH gebeligin ikinci ve ti¢ilincii trimesterinde genisleyip semptomatik
olabilir.**

Timoriin, konjenital oldugu diistiniilmektedir, fakat genellikle 40-60°11 yaslara
kadar semptom vermez. En sik semptomlar bulanik gérme, gorme alan kaybi, ugusan
cisimlerdir.*® SKH’ler turuncu-kirmizi gériiniimlii soliter tiiméorlerdir. Cevre koroidle
ayn1 renk oldugu i¢in fundoskopik muayenede kolayca atlanabilir. Unilateraldir, ancak
bilateral izlenen olgularda bildirilmistir.*® Genellikle ekvatorun posteriorunda ve optik
disk temporalinde izlenir. Tiimér yiizeyinde lipofusin birikimleri siktir (Sekil 2.8).%°
Kompresyon nedeniyle etrafinda hafif kahverengi bir smir ¢izgisi izlenebilir.*” Tiimore
bagli RAS, kistoid makiila ddemi, subretinal veya retinal eksuda ve hemorajiler,
epiretinal membran izlenebilir. Uzun donemde SKH {izerinde fibréz plak veya
dejeneratif kalsifikasyon izlenebilir.*® Eksudatif retina dekolmani, fotoreseptdr
dejenerasyonu, kistoid makiila 6demi, subretinal fibrozis veya retinoskizis sonucu gérme

kaybi gelisebilir.*°
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Sekil 2.8: Sinirli koroid hemanjiomunun renkli fundus fotografi ve lipofusin birikimleri

Tanis1 klinik olarak konulur. Yardimer testler ise USG, FFA, iISYA, MRG, BT
ve OKT ile FOF goriintiilemedir. SKH’ler USG’de, yiiksek i¢ reflektivitede diiz veya
kubbe sekilli, nadiren de mantar sekilli koroid kitlesi seklinde izlenir. Ekojenik karakteri
genellikle koroid dokusuna benzer.>® Cok biiyiik tiimorler disinda koroid ekskavasyonu
goriilmez.> Tiimor, kontrasth BT goriintiilerde orta derecede boyanma gosterir.%
MRG’de T1 ve T2 agirlikli goriintiilerde hiperintens izlenir.*® FFA'da timér iizerinde
erken donemde baslayan hiperfloresans, ilerleyen donemlerde yogunlasir ve
karakteristik olarak dantel paterni gosterir. SKH’ye kiyasla, KMM ve koroid metastazi
daha yavas ve daha az hiperfloresans gosterir. ISYA’da erken dénemde hiperflresans
gosterir ve ilerleyen donemlerde bu hiperflorensansin siddeti azalir. Buna yikanma
fenomeni (washout phenomenon) denir.>2

Fundus muayenesinde SKH’ler santral serdz koryoretinopati, posterior nodiiler

sklerit, amelanotik KMM ve koroid metastazi ile karisabilir.

2.3.1.4. Koroid Metastazi

Onkoloji hastalarinda %8-10 siklikla intraokiiler metastaz izlenir. En sik uvea
dokusu tutulur. Uvea dokusu vaskiiler yapilarca zengin oldugu icin viicuttaki diger
dokulara kiyasla en yiiksek oranda metastatik tutulum gosteren dokudur.®® Uvea

metastazinin en sik intraokiiler malignite oldugunu bildiren yayinlar mevcuttur.>*
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Onkoloji hastalarinin biiyiik kismi géz muayenesine gelmeden ex oldugu i¢in okiiler
metastazin varlig1 cogu olguda saptanamamaktadir ve siklig1 aslinda bildirilenden daha
fazladir. Uvea dokusunda ise en sik koroid tutulumu (%88) goriiliir ve onu iris (%10) ve
siliyer cisim (%2) izler. Koroide metastaz yapan en sik primer timdor %45-%53 oranla
meme kansert, ikinci en sik primer timor ise %20-%29 oranla akciger kanseridir. Meme
kanserinin koroid metastazi bilateral olma egiliminde iken, akciger kanserinin koroid
metastaz1 tek tarafli olma egilimindedir.®® Daha az siklikla gastrointestinal sistem,
genitoiiriner sistem, cilt ve tiroid timorii metastazlart goriilebilir. Cogu hastanin tani
aninda primer timor tanisi vardir, fakat daha c¢ok akciger kanserinde olmak iizere,
koroid metastaz1 sistemik tanidan énce farkedilebilir.*®

Hastalarin %13’4 asemptomatiktir. En sik semptomlar bulanik gérme ve
gérme alaninda kayiptir. Metamorfopsi, okiiler agri, fotopsi de izlenebilir.>’ Koroid
metastazlar1 genellikle krem beyaz veya soluk sari renklidir, multifokal ve bilateral
tutulum gosterir (Sekil 2.9). Tiroid, renal ve karsinoid tiimorler turuncu renkli, cilt
melanomlar1 ise melanotik olabilirler. Koroid metastazlarinin %90°1 postekvatoryal
alanda ve %40’1 da makiiler alanda yerlesir.®® Metastatik tutulum gosteren alanda
‘leopar derisi’ konfigiirasyonunda koyu pigment birikimleri izlenebilir. Tiimor diiz veya
plato sekillidir. Genellikle tiimére RAS eslik eder. Bilateral, multifokal ve diffiiz
tutulum daha siklikla akciger kanserinde izlenir.>® Nadiren de olsa 6zellikle pulmoner
doku kokenli tiimiirlerde, metastatik doku Bruch membraninda riiptiir olusturur ve

mantar seklinde biiyiiyebilir.%’

21



Sekil 2.9: Akciger adenokarsinomunun bilateral koroid metastazi

(A) Sag goz optik disk superonazalinde sari- beyaz yama tarzinda metastaz odaklari
izlenmektedir. (B) Sol goz periferinde nodiiler tarzda metastaz odagi mevcuttur.

Tamda yardimci testler ise USG, FFA, ISYA, MRG, BT ve OKT ile FOF
goriintiilemedir. A-mod USG’de koroid metastazinin internal reflektansi, KMM’den
yuksek, SKH’den ise diisiiktiir. Tiimor genellikle multilobiilerdir ve diizensiz bir ylizeye
sahiptir. KMM’ye kiyasla daha diisiik yiikseklik/taban ¢ap1 oranina sahiptir. Koroid
ekskavasyonu koroid metastazinda %20 siklikla goriiliirken, KMM’de %66 siklikla
izlenir.®® Lezyonlar MRG’de iyi siirhdir, T1 agirlikli goriintiilerde izointens, T2
agirlikl goriintiilerde ise hipointens goriiliir. FFA’da erken donemde hipofléresans ve
sonraki donemlerde heterojen Ozellikte hiperfloresans gosterir. Timor yiizeyinde
noktasal tarzda veya s1zint1 seklinde boyanma goriilebilir.

Ayirict tanida koroid melanomu, koroid osteomu, koroid hemanjiomu, posterior

sklerit, inflamatuvar koryoretinitler 5nemlidir.

2.3.1.5. Koroid Osteomu

Koroid osteomu benign, kalsifiye lezyonlardir. Geng kadinlarda daha sik izlenir
ve genellikle tek taraflidir, jukstapapiller ve makiiler alani tutar.%® Ailesel olgular
nadirdir ve bu olgularda koroid osteomu bilateral goriilebilir.®? Etiyolojisi tam olarak

bilinmemektedir, konjenital nedenler, osse6z koristom, inflamatuvar ve endokrin
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bozukluklar iizerinde durulmustur.t26354 Histolojik olarak koryokapiller tabaka ile dis
koroid doku arasinda yer alan, koroidi tam kat tutabilen, matiir siingerimsi kemik
dokusundan olusur. Yapisinda yogun kemik trabekiilleri ve kemik iligi dokusunda da
goriilen dilate ince duvarh 6riimeek sekilli damarlar bulunur.

En sik semptomlar gérme ve gérme alan kaybidir. %30’a yakin olguda lezyon
asemptomatik olabilir. Koroid osteomlar1 zaman igerisinde biiyiir, ancak sonugta
parsiyel veya total olarak dekalsifikasyona ugrayarak, RPE ve dis retinada atrofi
yaratarak stabilize olurlar.%! Lezyonun rengi Kalsifikasyona bagl olarak ve RPE’deki
depigmentasyonun siddeti ile degisir. Erken evre Kkalsifiye koroid osteomlar: turuncu-
sar1 renge sahipken, zamanla dekalsifikasyona bagli sarimsi-beyaz bir renk alir.%®

Gorme prognozu; timoriin foveaya olan uzaklii, biiylime, timor
dekalsifikasyonunun derecesi, KNV ve RAS varhigiyla iliskilidir.%® Shields ve ark.’nin
74 koroid osteomu ile yaptiklar1 bir ¢alismada, 10 yillik izlem siiresince, tiimorlerin
%51’inde biiyiime, %46’sinda dekalsifikasyon, %31’inde neovaskiilarizasyon ve
%45’inde gdrme kaybi saptamustir.®” Tiimor iizerindeki RPE degisiklikleri kronisite
gostergesidir. Bu degisikliklerin olmamasi ve lipofusin birikimleri timor biiylimesi igin
risk faktorleridir. Koroid osteomuna RAS eslik edebilir. RAS bulunan olgularin
%23’iinde KNV saptanmistir.®? RAS olan olgularin %64’{inde spontan rezoliisyon
bildirilmistir ve rezoliisyon olmamas1 kotii prognoz gostergesi olarak bilinmektedir.

Tanist klinik olarak konulur. Yardimer testler ise USG, FFA, ISYA, MRG, BT
ve OKT ile FOF goriintiillemedir. USG’de koroid osteomu, kalsifikasyona bagli yiiksek
i¢ reflektivite ve posterior gélgelenme gosterir. Posterior golgelenme psédooptik sinir
goriintiisii olusturur. Total dekalsifikasyona ugramis sari-beyaz lezyonlarda posterior
golgelenme kaybolur. BT goriintiilerde, tiimdr kemikle ayni yogunluga sahip hiperdens
koroid plagi seklinde goriiliir (Sekil 2.10). MRG’de T1 agirlikli ve gadolinyum-DPTA
kontrastl goriintiilerde hiperintens, T2 agirlikli goriintiilerde ise goreceli hipointens
izlenir.® FFA’da erken dénemde koroidin kanlanmasina bagli yamali hiperfloresans
gosterirken, ge¢ donemde diffiiz boyanma gosterir. Total dekalsifiye lezyonlar,
koryokapiller tabakada atrofiye bagli gelisen dolum defekti nedeni ile hipofléresan

izlenir. FFA, karakteristik Ortimcek sekilli damar yapisini ve KNV’yi gostermede
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yardimcidir. ISYA’da erken dénemde relatif hipofloresans gdsterir, bunu ince diffiiz
multifokal hiperfléresans izler ve ge¢ donenemde bu odaklar birlesir. Tiimor maksimum

floresansi elde ettiginde, ¢evre koroide gore yine hipofloresandir.®

Sekil 2.10: Koroid osteomunun BT goriintiisi
Sag gozde plak seklindeki koroid osteomu, kemik dokular ile izodens izlenmektedir.

Koroid osteomu muayenede amelanotik koroid neviisii, amelanotik KMM,
koroid metastazi, koroid hemanjiomu, diskiform skar, arka sklerit, dejenaratif

sklerokoroidal kalsifikasyon ile karisabilir.
2.3.2. RETINA PIGMENT EPIiTELi TUMORLERI

2.3.2.1. Retina Pigment Epitelinin Konjenital Hipertrofisi

RPEKH konjenital, benign karakterli, pigmentli ve plak seklinde lezyonlardir.
RPEKH’de histopatolojik ¢alismalarda, RPE hiicreleri sayica daha fazla ve daha
uzundur, daha yogun miktarda melanosom igerir. Bu melanosomlar, normalde eliptik
sekilli iken, RPEKH’ de sferik goriiniimde ve daha biiyiik izlenmistir. Lezyon tlizerindeki
fotoreseptdrlerde dejenerasyon gosterilmistir. Bu durum gérme alani ¢iktilarinda izlenen
relatif ve absolii skotomun nedenidir.”

Lezyon genellikle asemptomatiktir, insidental olarak saptanir ve tanist klinik
muayene ile konulur. Tipik olarak perifer retinada, RPE seviyesinde, yiizeyden kabarik
olmayan lezyonlar seklinde izlenir. Olgularin yaklasik %70’i temporal kadranda izlenir.
Soliter lezyon olarak goriildiigii gibi ‘Konjenital Pigmentasyon Grubu’ ya da ‘Ayi Izi’

olarak adlandirilan multifokal lezyonlarin bir pargasi olarak da goriilebilir. RPEKH,
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KMM ve koroid neviisiine gore ¢ok daha yogun pigmentlidir. Lezyon ¢evresinde
hipopigmente halo izlenebilir. Lezyon merkezinde ise lakiina denilen zimba deligi
seklinde atrofik alanlar mevcuttur. Nadiren yas ile birlikte, lezyon pigment kaybederek
amelanotik hale gelebilir.

Soliter veya multifokal lezyonlar genellikle stabildir, ancak biiytime bildirilen
olgularda mevcuttur.”* Birka¢ olguda RPEKH’ye bagli KNV bildirilmistir.”? Lezyon
normalde diizdiir ancak nadiren lezyon yiizeyinden nodiiler yapida kabarik adenom veya
adenokarsinom gelisebilir.”>"*

Lezyonlar retina yiizeyinden kabarik olmadigi i¢in tanida BT, MRG ve USG’nin
kullammi sinirhdir.” FFA’da hiperpegmente alanlarda, koroid floresansinda blokaja
bagli islem boyunca hipofloresan goriiliir, lakiinalar ve depigmente halo ise pencere
defekti nedeni ile tim fazlarda hiperfloresan izlenir. Sizinti KNV gelismedigi siirece
izlenmez.

RPEKH muayenede koroid neviisii, KMM, okiiler toksoplazmozise bagli skar
dokusu, orak hiicreli anemide goriilen ‘siyah glines yamig1’ lezyonlari, sekonder RPE

hipertrofisi, sektoryel retinitis pigmentoza ile karisabilir.”

2.3.2.2. Retinanin ve Retina Pigment Epitelinin Kombine Hamartomu

Retina ve retina pigment epitelinin kombine hamartomu (RRPEKH) glial,
vaskiiler hiicrelerin ve RPE’nin konjenital, hamartomatéz, benign, nonherediter
lezyonlaridir. Lezyonlar peripapillar, makiiler ve perifer yerlesimli olabilir. En sik
peripapiller yerlesim izlenir. Tipik olarak tek tarafli tutulum goriiliir. Bilateral goriildiigii
durumlarda ndrofibramatozis tip 1 ve 2 arastirilmalidir.

En sik semptomu agrisiz gérme kaybidir. Sasilik ve 16kokori izlenebilir. Fundus
muayenesinde ylizeyden kabarik, retinada distorsiyon yaratan, lizerinde tortiioz damarlar
barindiran, smirlart belirgin olmayan lezyonlar seklinde izlenir. Bazi lezyonlarda
vaskiiler komponent, bazi lezyonlarda ise glial komponent daha 6n plandadir. Glial
komponente bagli preretinal veya epiretinal membran olusur. Horizontal veya vertikal
yonde vitreoretinal traksiyon gelisir. Foveal ektopi goriilebilir. RRPEKH genellikle
stabil lezyonlardir. Komplikasyonlari retinoskizis, retina deligi, vitreus hemorajisi,

retinal hemorajiler ve eksudatif retina dekolmanidir ve bunlar daha yiiksek oranla
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peripapiller lezyonlarda goriiliir. Ozellikle perifer lezyonlarda retinal ¢ekinti sonucu
gelisen iskemiye bagl retinal neovaskiilarizasyon olusabilir.”® FFA’da tiimér icerisinde
genis tortiioz damarlar, anormal retinal kapiller damarlar izlenirken ge¢ donemde sizinti
goriliir.

Lezyon farkli sekillerde pigmentasyon gosterebilir. Pigmentsiz lezyonlar
epiretinal membran ve retinoblastom, pigmentli lezyonlar ise KMM, Toxocara skari ile
karisabilir. Peripapiller lezyonlar morning glory sendromunu, periferal lezyonlar ise

prematiir retinopatisini taklit edebilir.”

2.3.2.3. Retina Pigment Epitelinin Konjenital Basit Hamartomu

RPE’den koken alan, genellikle parafoveal yerlesimli, retinayr tam kat tutan,
pigmentli hamartomlardir. Foveaya yakin lokalizasyon gostermesine ragmen viziiel
semptom olusturmaz. Lezyon yiizeyden kabariktir. Hafif dilate olmus besleyici arter ve
bosaltict ven, cevresinde hafif retinal traksiyon, sari retinal eksudalar ve vitreusta
pigmentli hiicreler goriilebilir.”” Boyutlar1 genellikle yarim disk ¢ap1 kadardir ve biiyiime
izlenmez.

RPE’nin basit hamartomu, USG’de orta yiiksek reflektivitede izlenir ve optik
golgelenme olusturmaz. FFA’da erken donemde baslayan ve ge¢ donemde devam eden
hipofloresans gosterir. OKT’de retina ylizeyinden kabarik, keskin simirh, yiiksek
reflektivitede, arkasindan yogun golgelenme olusturan lezyonlar seklinde izlenir. FOF
goriintiilerde pigment blokaji nedeniyle hipootofloresans gosterir. Ayirict tanida, RPE

hiperplazisi, intraretinal yabanci cisim, RPEKH diisiiniilmelidir.

2.3.2.4. Retina Pigment Epitelinin Adenomu (Epitelyoma)/Adenokarsinomu

Retina pigment epitelinin adenomu, eriskin yasta goriilen, akkiz ve soliter
lezyonlardir. Unilateraldir, pigmentli veya pigmentsiz olabilir, benign veya malign
Ozellik gosterebilir. Primer olarak saglikli bir gézde olusabilecegi gibi, travma ve
inflamasyona sekonder ya da RPEKH iizerinden gelisebilir. Histopatolojik preparatlarda,
RPE hiicrelerinin kord ve tiibiiller seklinde organize olmus neoplastik proliferasyonu
goriiliir. Hiicreler genellikle iyi differansiyedir ancak tersi de goriilebilir. Sensoryel

retina ve koroid invazyonu sik izlenirken, nadiren vitreus tohumlart gorilebilir.
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Adenomlar, ¢cok yavas biiyiiyerek sensoryel retinaya ilerler, boylece retinal arter ve vene
ulasarak damarlarda dilatasyon olusturur. Intraretinal eksudalar izlenebilir. Lezyon
subretinal alana ulagtiginda subretinal eksudalar olusur. Komplikasyonlari; eksudatif
retina dekolmani, vitreus hemorajisi, makiila 6demi ve epiretinal membran olusumudur.
Ihmal edilmis ve tedavide ge¢ kalinmis olgularda goz dis1 yayilim goriilebilir.

USG’de tiimor orta-yiiksek reflektivitede izlenir. Mantar sekilli goriiniim
kazanarak KMM’yi taklit edebilir ancak reflektivitesi KMM’den daha yiiksektir.”®
MRG’de KMM’de oldugu gibi T1 agirlikli goriintiilerde hiperintens, T2 agirlikli
goriintiilerde ise hipointens izlenir.”® FFA’da erken dénemde hipofloresans, geg
donemde hiperfloresans gosterir. KMM’de oldugu gibi dual sirkiilasyon goriilebilir.
OKT’de tiimor yiizeyi diizensizdir ve tiimor retinayr tam kat tutar. Yogun posterior
gdlgelenme olusturur.’ KMM retinaya invaze oldugunda RPE adenomunu taklit
edebilir. Dilate retinal damarlar, retinal ve subretinal eksudalar RPE adenokarsinomunda
KMM’den daha sik izlenir ve RPE adenokarsinomunun KMM’den ayriminda

yardimcidir.
2.3.3. RETINA VE OPTIK DiSK TUMORLERI

Retina tiimorleri farkli doku ve hiicre tiplerinden kdken alir. Retina tiimorlerinin koken

aldiklar1 hiicre gruplarina gore siniflandirilmasi Tablo 2.4°de gosterilmistir.
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Tablo 2.4: Retina ve optik disk timdrlerinin siniflandirilmasi

Primer /Sekonder Doku tipi

Primer Prenatal vaskiiler Retinal kavern6z hemanjiom
Prenatal vaskiiler Retinal rasemoz (salkimst) hemanjiom
Postnatal vaskiiler Retinal hemanjioblastom (kapiller hemanjiom)
Postnatal vaskiiler Retinal vazoproliferatif timor
Primitif Retinom
Primitif Retinoblastom
Noral/glial Retinal astrositik hamartom
Noral/glial Optik disk melanositomu
Noral/glial Masif (psodoneoplastik) retinal gliozis
Hematopoetik Primer vitreoretinal lenfoma
Metastaz Sekonder vitreoretinal lenfoma

Retinal solid tiimor metastazi

2.3.3.1. Optik Disk Melanositomu

Benign karakterli, konjenital bir hamartomdur. Dogumda amelanotiktir, zamanla
pigment birikimi izlenir ve eriskin donemde tani alir.8! Kadinlarda daha siklikla izlenir.?
Histopatolojik kesitlerde lezyon, biiyik, uniform, pigmentli yuvarlak ya da oval
melanositlerden olusur.

Hastalar genellikle asemptomatiktir ve lezyon rutin muayene sirasinda saptanir.
Gorme ve gorme alan kayiplarina neden olabilir, %30 siklikla afferent pupil defekti
izlenebilir 8 Gorme alan kayiplar1 daha cok kor nokta genislemesi, quadranopsi seklinde
goriilir. ODM %40 oranla sadece optik diskte yerlesir, %60 oranla retina ve koroid
uzanimi gosterir. Lezyon sinirinda goriilen tiiysii kenarlar ODM igin tipiktir (Sekil 2.11).
Shields ve ark. 115 ODM’nin 10 yil izlemi boyunca; %25 siklikla disk 6demi, %16
siklikla lokalize eksudatif retina dekolmani, %14 siklikla RAS izlenmis ve ODM’lerin
%11’inde biiyiime bildirmistir.8* Nadiren ¢evre dokularda kompresyon ve inflamasyona
bagli iskemik optik noropati veya retinal damar tikanikligi gelisebilir. Gorme kaybi akut
inflamasyon yatistiktan sonra diizelebilir.®* Literatiirde yalnizca birkag vakada malign

transformasyon bildirilmistir,88
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Sekil 2.11: Optik disk melanositomunun renkli fundus fotografi
ODM, USG’de orta-yiiksek reflektivitede optik sinir basinda kubbe seklinde

kabariklik yapan lezyon olarak izlenir.8” MRG’de godolinium kontrast: verildikten sonra
timor ¢evresinde hafif tutulum izlenir. FFA’da, anjiografi siiresince belirgin
hipofloresans gosterir. Jukstapapiller RAS ya da sckonder disk 6demi varsa geg
donemde hiperfloresans izlenir. ISYA’da hipoflresans izlenir.

Ayirict tanida optik sinir malign melanomu 6nemlidir. Optik sinir malign
melanomu ODM’den ¢ok daha hizl1 bilyiir ve daha yaygin disk infiltrasyonu gésterir.®
Jukstapapiller RPE adenomu da ODM ile karisabilir, tiiysii kenarlar1 yoktur ve lezyon

etrafinda eksuda varligt ODM’den ayriminda yardimcidir.®

2.3.3.2. Retinoblastom

Retinoblastom, retinoblastlardan koken alan, sensoryel retinanin malign 6zellikte
bir tiimoriidiir. 13. kromozomun uzun kolunun q14 segmentinde yer alan timor siipresor
geni RB1’°de goriilen mutasyon ile olusur. 15.000-20.000 canli dogumda bir goriiliir. Irk
ve cinsiyet predispozisyonu yoktur. Bilateralite %30 siklikla ailesel retinoblastomlarda
gortlir. Unilateral olgular ortalama 24 ay, bilateral olgular ise ortalama 12 ayda tani
almaktadir.*

En sik semptomlar %70 oranla géz bebeginde beyaz renk degisikligi ve %20
oranla kaymadir.*® Thmal edilmis ve ge¢ kalinmus olgular, agrili, kirmiz1 ve proptotik bir
g6z ile bagvurabilir. Nadiren psédohipopiyon, spontan hifema, vitreus kanamasi, fitizis
bulbi, preseptal veya orbital seliilit basvuru nedeni olabilir. Oftalmolojik muayenede

sari-beyaz retina kitlesi olarak izlenir. Retina ve vitreus tohumlanmalar1 gortilebilir.
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Timoriin endofitik, ekzofitik ve diffiiz olmak {izere 3 biiylime paterni mevcuttur.
Endofitik lezyonlarda tiimor vitreus kavitesine dogru biiyiir ve zamanla tiim kaviteyi
doldurur. Endofitik lezyonlarin yiizeyinde retinal damarlar1 ayirt edilemez (Sekil 2.12).
Ekzofitik lezyonlar subretinal alana dogru biiyiir ve siklikla retina dekolmani izlenir.
Ekzofitik lezyonlarin yiizeyinde retinal damarlar secilebilir. Diffiiz lezyonlarda ise
timor bir kitle gortinimiinden ziyade retina dokusunu diffiiz sekilde tutar ve siklikla
biiyiik ¢ocuklarda tani geciktiginde izlenir. Timor orbita invazyonu, optik sinir
invazyonu veya sistemik metastaz yaparak lenf nodlarina, santral sinir sistemine ve

kemik dokuya yayilabilir.

Sekil 2.12: Tip 1 regresyon paterni gosteren retinoblastomun renkli fundus fotografi

Tam oftalmolojik muayene ile konur. Siiphelenilen olgularda genel anestezi
altinda, skleral depresyon ile 360 derece fundus muayenesi yapmak sarttir. USG’de
timor i¢i kalsifikasyonun gosterilmesi tanida yardimcidir. Ayrica USG tiimoriin optik
sinir, sklera, orbita ile iligkisini gosterir. BT’nin RB1 mutasyonu tasiyan kisilerde
sekonder kanser olusumunu tetikledigi bilinmektedir ve retinoblastomlu ¢ocuklarda BT
goriintiileme onerilmemektedir.> MRG optik sinir invazyonunu degerlendirmede ve
trilateral retinoblastomu (pinealoblastom ve intrakraniyal primitif noroendokrin timér)
gostermede yararlidir. Metastaz riskini arttirdigi i¢in tanida biyopsinin yeri yoktur.
OKT’nin, muayenede goriilemeyen kiiciik retinoblastomlarin tespit edilmesinde ve
subklinik rekiirrenslerin saptanmasinda faydali oldugu gosterilmistir.®> Rootman ve ark.
kiigiik retinoblastomlarin SD-OKT 6zelliklerini, sferik, izodens, belirgin ve diizenli

sinirlar1 olan genellikle i¢ niikleer tabakada izlenen lezyonlar olarak bildirmistir.%
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Timoér %95 oranla kalsifikasyon igerdiginden FOF goriintiilerde hiperotofloresan

goriiliir, kalsifikasyon icermeyen lezyonlar ise farkli otofléresans paternleri gosterir.%

2.3.3.3. Primer Vitreoretinal Lenfoma

Intraokiiler lenfomalar goz ici tiimorlerin %2’sini olusturur. Intraokiiler
lenfomanin vitreoretinal ve uveal lenfoma seklinde iki tipi vardir. Vitreoretinal
lenfomaya kiyasla uveal lenfoma nadirdir, daha sakin seyirlidir ve sistemik lenfoma ile
daha sik beraberlik g(is‘[elrir.95 Uveal lenfoma en sik koroid olmak iizere, siliyer cisim
veya irisi tutabilir. Genellikle ekstranodal marjinal B hiicreli lenfomalardir.® Koroidal
lenfoma genellikle tek taraflidir ve multifokal turuncu-sari koroidal infiltratlar seklinde
goriiliir ve zamanla bu infiltratlar birleserek diffiiz tutulum olusturur. Koroidal lenfoma
tizerindeki retina ve vitreus dokusu saglam izlenir, ancak ‘somon yamalar1’ seklinde
konjonktiva tutulumu veya forniks tutulumu goriilebilir.

Vitreoretinal lenfoma yiiksek dereceli malign bir neoplazidir ve genellikle
serebral tutulum ile birliktedir. Primer vitreoretinal lenfoma (PVRL) olarak adlandirilir
ve primer santral sinir sistemi lenfomasinin bir alt grubudur.®” Cok nadiren vitreoretinal
lenfoma sistemik metastatik lenfomaya bagli sekonder vitreoretinal lenfoma (SVRL)
seklinde goriilebilir. SVRL’de primer odak en sik deridir.%®

PVRL daha ¢ok 50-60’l1 yaslarda goriiliirken, immiinokompromize olgularda
daha geng yasta goriilebilir. PVRL erken dénemde unilateral goriilebilirken, %64-83
oranla bilateraldir ve siklikla asimetriktir.® Bruch membrani, lenfoma hiicrelerine
gecirgen olmadigindan PVRL’nin  koroid yayilimi izlenmez. ILM lenfositlere
gecirgendir ve eslik eden vitreus tutulumlar1 goriilebilir. PVRL’de %80 oranla santral
sinir sistemi, spinal kord veya meninks tutulumu gelisirken, bu oran SVRL’de
%30’dur.® Retinal lenfomanim énemli bir 6zelligi ise sadece bu dokulara disseminasyon
gdstermesidir ve sebebi tam olarak aydinlatilamamustir.!® Primer santral sinir sistemi
lenfomas1 olan olgularin ise %]15-25’inde oftalmik tutulum gériiliir.}* Prognozu
kotiidiir, PVRL tanist alan hastalarin ortalama yasam siiresi 20 ay olarak bildirilmistir.
Histolojik olarak vitreoretinal lenfomalarin biiylik ¢ogunlugu yiiksek dereceli B hiicreli
Non-Hodgkin lenfomadir ve Diinya Saghk Orgiitii lenfoma siniflamasina gore; diffiiz

biiyiik B hiicreli lenfoma (DBBHL) grubundadir. T hiicreli retinal lenfoma goriilen
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birka¢ vaka bildirilmistir. DBBHL’ya gére daha az agresiftir ve SSS tutulumu daha az
goriiliir.1%?

Bulanik goérme, ucusan cisimler, kizariklik en sik goriilen semptomlardir.
Posterior iiveit muayenede en sik bulgudur. On segment inflamasyonu genellikle
yoktur.2%t Muayenede turuncu-sar1 infiltratlar izlenir. ‘Leopar derisi’ gériiniimiinde
kahverengi pigment migrasyonu ve RPE kiimelenmesi izlenebilir.1%

USG’de kiimelenmis vitreus birikintileri izlenebilir. MRG’de T1 agirhikli
goriintiilerde lezyon hipointens, T2 agirlikli goriintiilerde ise hiperintens izlenir. FFA’da
lezyonlar, koroid fléresansinin maskelenmesine bagli, hipofléresan kiimeler olarak
izlenir ve ge¢ donemde de bu hipofloresans devam eder. Perivaskiiler boyanma, sizinti
ve makiila 6demi izlenmez. Lezyonlarin cogu ISYA’da goriilmez. 1%

PVRL graniilamatdz {iveiti taklit eden maskeleyici sendromlardan biridir.
Steroide cevap verdigi i¢in de ayirici tanist zor olabilir. Vitreus hiicrelerinin tabakalar

halinde goriilmesi, gorme keskinliginin iiveit tutuluma gore beklenenden iyi olmasi,

kistoid makiila 6deminin olmamasi ayirici tanida PVRL lehine 6nemli ipuglaridir.

2.3.3.4. Retinal Astrositik Hamartom

Retinal astrositik hamartom (RAH) retinal astrositlerden koken alan, retina sinir
lifi tabakasinin benign oOzellikte glial tiimoriidiir. Izole olarak, tiiberoskleroz
kompleksinin (TSK) bir pargasi olarak veya norofibramatozis 1 ile birlikte goriilebilir.
RAH, TSK’nin en sik gbéz bulgusudur. RAH goriilen olgularinin %36’mda TSK
mevcuttur. Bu grupta lezyonlar %43 oranla bilateral ve %40 oranla multiple izlenir.1%®
Histopatolojik kesitlerde tiimor lif benzeri yapidadir. Polimorfik astrosit, biiyiik
gemisitik astrosit ve miiller hiicrelerinden olusan distrofik kalsifikasyon igeren
odaklardan olusur.%

Tiimo6r asemptomatiktir, genellikle cocukluk ¢aginda rutin muayenede farkedilir.
Klasik olarak beyaz-sar1 renkte, smirlar1 belirgin, yiizeyden kabarik, multinodiiler
kalsifikasyon igeren lezyonlar olarak goriilir. Timor erken donemlerinde, daha
transliisent, sinirlar1 belirsiz, hafif traksiyon yapan kitle seklindedir, zamanla daha opak
ve kalsifikasyonla beraber daha parlak bir goriiniim alir. Retinal vaskiiler traksiyon

olustururlar. Vaskiiler retina tiimorlerinde gordiigiimiiz dilate damar yapisi
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izlenmez.1%71% | ezyon genellikle stabildir, ancak nadiren biiyiime goriilebilir.
Dejenaratif nekroza bagli vitreusa veya subretinal alana kanama olabilir. Cok nadiren
hizli biiyiiyebilir ve total retina dekolmanmna neden olabilir.!® Lezyonlarda yillar
icerisinde spontan regresyon goriilebilir.

Lezyon USG’de yiiksek i¢ reflektivite gosteren, orbital golgelenme yaratan Kitle
olarak izlenir. Kalsifiye lezyonlar MRG ve BT de hiperintens olarak izlenir. FFA’da
hamartom hiperfloresans gosterirken, ylizeyinde retina kan bariyerinin bozulmasina
bagh ge¢ donemde sizint1 izlenir.

Ayirict tamida sinirli soliter retinal astrositik proliferasyon (SSRAP) vardir.
RAH’1n aksine SSRAP akkiz bir lezyondur ve eriskin yasta goriiliir, daha beyazdir ve

eksudatif retinopati, makiila 56demi gibi agresif klinik 6zellikler gosterebilir.*!t

2.3.3.5. Retinal Hemanjioblastom (Retinal Kapiller Hemanjiom)

Retinal hemanjioblastom, eski adiyla retinal kapiller hemanjiom, nadir goriilen,
benign ozellikte, globular yapida vaskiiler bir tiimordiir. Genellikle hayatin ilk 2
dekatinda tani alir. Retinal hemanjioblastom sporadik ya da kalitsal olarak multitimor
predispozisyon sendromu olan von Hippel-Lindau (VHL) sendromunun bir pargasi
olarak goriilebilir. VHL’li olgularda, daha erken yasta, bilateral ve multiple goriilme
egilimindedir. Retinal hemanjioblastomlu olgularda VHL sendromunu ayirt etmek
onemlidir. VHL’de santral sinir sisteminde hemanjioblastom, renal hiicreli karsinom,
feokromasitom, pankreatik noroendokrin timor gibi benign veya malign o6zellikte
timorlerin goriilme sikligr artmigtir. Retinal hemanjioblastom VHL nun %77 oranla ilk
bulgusudur ya da hastaligin tek bulgusu olabilir.}*? Bu grup hastalar1 sistemik diger
bulgular agisindan diizenli takip etmek gereklidir.

Fundoskopik muayenede, retinal hemanjioblastom %85 oranla perifer retinada ya
da %15 oranla disk yakininda lokalizasyon gosterir. Kizil-turuncu renkli endofitik veya
ekzofitik biiyiiyen kitle seklindedir. Timdriin dilate ve tortioz besleyici arteri ve
toplayici veni vardir (Sekil 2.13). Tiimor RAS’a, subretinal ve intraretinal eksudasyona,
vitreoretinal fibrozise neden olabilir. Lezyon periferde olsa bile eksudasyon tipik olarak

makiilada olma egilimindedir ve makiiler yildiz goriiniimii olusturur.
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Sekil 2.13: Retinal hemanjioblastomun renkli fundus fotografi

Timoriin dilate ve tortiioz damarlari ile ¢evresinde yogun eksudasyon izlenmektedir.

USG’de orta reflektivitede diizgiin sinirli solid kitle olarak izlenir. Erken
donemde tiimor klinik olarak yalmizca FFA ile goriilebilirken, tiimor genisledik¢e ve
damarlart dilate olduk¢a muayenede de belirginlesir. Lezyon kontrasth MRG ve BT
goriintiilerinde boyanma gosterir. FFA’da floresein boyanin besleyici arter ile lezyonu
hizla doldurdugu ve bosaltict ven ile hizla terk ettigi goriiliir. Lezyon boyutu kiiciik olsa

dahi sizint1 izlenir.®
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3. GEREC VE YONTEM

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Goz Hastaliklar1 Anabilim Dali, Timor
Servisi’nde Mart 2016 — Mart 2019 tarihleri arasinda, retina ve koroid tiimorii tanisi alan
110 hastanin 113 gozii calismaya dahil edildi. Hastalarin tani aninda ¢ekilen OKT ve
FOF goriintiileri retrospektif olarak incelendi. Calisma Helsinki deklarasyonuna uygun
bigimde yiiriitiildii. Calisma igin gerekli onay Ankara Universitesi T1ip Fakiiltesi Klinik
Arastirmalar Etik Kurulu’'ndan alindi (Karar no: 10-764-19). Arka kutbun
goriintiilenmesini engelleyecek kornea veya lens opasitesi bulunan, sferik kirma kusuru
(-) 6 dereceden diisiik veya aksiyel uzunlugu 26,5 mm’den yiiksek olan, ek retina ve
koroid hastalig1 olan, retina patolojileri nedeni ile cerrahi girisim geciren ve tiimore
yonelik tedavi alan hastalar (transpupiller termoterapi, kriyoterapi, fotodinamik tedavi,
eksternal 1sin radyoterapi, plak radyoterapi, sterotaktik radyocerrahi) ¢alismaya dahil
edilmedi.

OKT goriintiileri, Cirrus HD-OCT 4000 (Carl Zeiss Meditec, Dublin, CA, USA),
Heidelberg Spectralis HRA-OCT (Heidelberg Engineering, Dossenheim, Germany),
DRI-OCT Triton (DRI Topcon, Tokyo, Japan) cihazlart kullanilarak alindi. FOF
goriintiiler ise HRA ve DRI cihazlari ile alind1.

Elde edilen verilerin analizi SPSS (Statistical Package for the Social Sciences)
for Windows 20 paket programinda yapildi. Tanimlayici istatistikler; dagilimi normal
olan degiskenler icin ortalama + standart sapma, dagilimi normal olmayan degiskenler
igcin ortanca (min.-maks.), nominal degiskenler ise vaka sayisi ve yiizde (%) olarak
gosterildi. Degiskenlerin normal dagilima uygunlugu Kolmogorov-Smirnov testi ile
degerlendirildikten sonra gruplar arasinda ortalamalar yoniinden farkin 6nemliligi T
testi, ortanca degerler yoniinden farkin Onemliligi ise Mann Whitney U testi ile
aragtiritldi. Nominal degiskenler ise Pearson Ki-Kare/Fisher exact testi ile
degerlendirildi. Siirekli degiskenler arasindaki iligski; dagilim normal oldugunda Pearson
korelasyon testi ile, normal olmadiginda ise Spearman korelasyon testi ile

degerlendirildi.
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OKT goriintiilerinde 6l¢lim ve analizler yapilirken ImageJ yazilimi (version
1.50a; National Institutes of Health, Bethesda, MD, USA) kullanildi. Olgiimler OKT
goriintiileri iizerindeki skalalar temel alinarak ROl manager ile alindi. EDI-OKT ve SS-
OKT goriintiilerinde koroid neviisii ve SKH olgularinda dis retina kalinligi (DRK) ve i¢
retina kalinlig1 (IRK), KMM olgularinda ise tiim retina kalinlig1 6lciildii. IRK; iILM &n
yiizli ile ELM 06n yiizii arasi uzunluk, DRK; ELM o6n yiizii ile RPE arka ylizii arasi
uzunluk olarak belirlendi. IRK ve DRK 6l¢iimleri tiimériin orta hattindan alindi. Koroid
neviislerinde lezyonun 50 pum nazal ve 50 um temporalinden alinan O&lglimlerin
ortalamasi, ¢evre retinanin IRK ve DRK’s1 olarak kaydedildi. Koroid neviisii {izerindeki
IRK ve DRK ile ¢evre retinanin IRK ve DRK ortalamalar1 Pearson korelasyon analizi
yapilarak karsilastirild.

SKH olgularinda IRK, DRK uzunluklar1 ve binarizasyon ile koroidin liimen ve
stroma yiizdeleri hesaplandi. Olgularin saglam gozlerinde, timorle ayni lokalizasyondan
gegen alandan alinan oSl¢timler ile Mann Whitney U testi kullanilarak karsilastirildi.
Binarizasyon yapilmadan once OKT goriintiileri 8-bit goriintiiye c¢evrildi. Koroid
dokusunda liimen ve stroma alan hesab1 i¢in Niblack binarizasyon yontemi kullanildi.
Liimen alani threshold tool kullanilarak belirlendi. Pikseller arasina mesafe eklendikten
sonra, koroid alani, limen alan1 ve stroma alani otomatik hesaplanip beyaz pikseller
stroma alan, siyah pikseller ise koroid alani olarak &lgiildii.*3

KMM i¢in her olguda OKT’de i¢ ve dis retina Kkatlart arasi smir net
degerlendirilemedigi i¢in tam kat retinal kalinlik 6l¢iildii ve hastalarin saglam goziinde
benzer lokalizasyondaki retina kalinligiyla Mann Whitney U testi kullanilarak
karsilastirildi.

Koroid neviislerinde OKT’de lezyon konturu ile lezyonun otofloresans siddeti
(hipo/izo/hiper) arasindaki iliski incelendi. OKT’de izlenen kontur tipi, RAS, intraretinal
Kist, intraretinal hiperreflektif noktalar, RPE dekolman1i (RPED) varligi ve Bruch
membrani, RPE, EZ, ELM, DNT, DPT, INT ve GHT hasar sikliklar1 koroid neviisii ve
KMM gruplar arasinda karsilastirildi. Ayrica FOF goriintiilerde yine koroid neviisii ve
KMM gruplarinda izlenen otofloresans siddeti (hipo/izo/hiper), otofloresans paternleri

(noktasal/yamali/diffiiz), hiperotofloresans nedenleri ve hipootofloresans nedenleri
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arasindaki iliski degerlendirildi. Bu degerlendirmelerde Pearson Ki-Kare/Fisher exact

testi kullanildi. Tiim analizlerde p<0,05 i¢in sonuglar istatistiksel olarak anlamli kabul
edildi.
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4. BULGULAR

4.1. KOROID TUMORLERI
4.1.1. KOROID NEVUSU

Koroid neviisii olan 35 olgunun ortalama tani yas1 57,7 (30-80, + 14,6) yil idi.
Olgularin 10’u (%28,6) erkek, 25’i (%71,4) kadin idi. Tumorlerin 27’°si (%77,1)
makiiler, 8’1 (%22,9) ekstramakiiler yerlesim gosterdi. Koroid neviislerinin 30°u (%85,7)
melanotik, 5’1 (%14,3) amelanotikti ve 16’sinda (%45,7) drusen, 5’inde (%14,3)
lipofusin birikimleri izlendi (Sekil 4.1). Fundus fotografindan 6l¢iilen ortalama timor
taban ¢ap1 2,8 (1,0-8,5 + 1,8) x 2,4 (0,5-8,0, = 1,8) mm, USG’de 6lgiilen ortalama timor
kalinlig1 0,5 (0,9-2,1 &+ 0,08) mm idi. Tiimorlerin optik diske ortalama uzaklig1 4,0 (0,0-
13,8, +2,9) mm, foveaya ortalama uzaklig: ise 2,8 (0,0-9,0, + 2,5) mm olarak 6lgiildii.

Koroid neviislerinin 14’{inde (%40,0) SD-OKT, 21’inde EDI-OKT (%60,0)
uygulandi. 16 gozde (%45,7) plato sekilli, 19 gozde (%54,3) kubbe sekilli kontur
izlendi. 5 gézde RAS (%14,3) mevcuttu. RAS goriilen koroid neviislerinin higbirinde
RAS iginde dejenere fotoreseptor birikimleri izlenmedi. Koroid neviislerinin hepsinde
(%100,0) koroidde kompresyon, tiimoriin gerisinde posterior golgelenme, hiperreflektif
timor on yiizi izlendi ve Bruch membrani intaktti. 21 gozde (%60,0) RPE’de atrofik
degisiklikler ve 22 gozde (%62,8) RPED izlendi. 22 gozde (%62,9) EZ, 14 gbzde
(%40,0) ELM, 7 gdzde (%20,0) DNT, 2 gdzde (%5,7) DPT, 1 gozde (%2.,9) INT de
diizensizlik saptandi. Tiim gozlerde IPT, GHT, RSLT saglamd: (Tablo 4.1).

Ortalama IRK degeri koroid neviis iizerinde 175,4 (£44,2) um, cevre retinada ise
IRK 182,2 (£39,5) um olarak 6lgiildii. IRK nin koroid neviisii iizerinde, cevre retinaya
gore azalmasi istatistiksel olarak anlamli bulundu (p=0,01). Koroid neviisii iizerinde
ortalama DRK 69,8 (£21,3) um, ¢evre retinada ortalama DRK ise 78,1 (+10,6) um idi.
DRK’nin koroid neviisii {izerinde, g¢evre retinaya gore azalmasi istatistiksel olarak
anlaml1 bulundu (p=0,02) (Sekil 4.2).
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Sekil 4.1: Koroid neviisiinde multimodal goriintiileme bulgulari

(A) Papilla superiorunda yerlesimli pigmentli koroid neviisii iizerinde drusenler ve
lezyonun nazalinde fibroze olmus RPED izlenmektedir (ok). (B) FFA’da lezyon koroid
floresansinin maskelenmesine bagl hafif hipofloresans gostermektedir. (C) Geg vendz
fazda RPED altinda, giderek artan floresein géllenmesine bagli progresif hiperfléresans
izlenmistir. (D) SW-AF goriintiide lezyon hiperotofloresan izlenmektedir. Lezyon
iizerindeki genis RPED ise hipootofloresans gostermektedir. (E) EDI-OKT
goriintiisiinde koroid kompresyonu izlenirken, lezyon iizerinde RPED’ler mevcuttur.
En genis RPED’in tabaninda Bruch membraninin gerisine yansiyan ters golgelenme
mevcuttur (yildiz).

Koroid neviislerinin 25’ine FOF goriintiileme yapildi. Koroid neviisleri; 11 gozde
(%44,0) izootofloresans, 10 gozde (%40,0) hipootofloresans, 4 gozde (%16,0)
hiperotofloresans gosterdi. 9 gozde (%36,0) drusene, 4 gézde (%16,0) RPED’e, 3 gbzde
(%12,0) RAS’a, 1 gozde (%4,0) lipofusin birikimine bagli hiperotofléresans mevcuttu. 3
gozde (%12,0) RPE atrofisi, 2 gozde (%8,0) ise RPE hipertrofisine bagh
hipootofloresans izlendi (Tablo 4.2).
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OKT’de, FOF goriintiilleme yapilan 25 gézden 14’tinde (%56,0) plato, 11’inde
(%44,0) kubbe sekilli kontur izlendi. OKT’de plato sekilli 14 koroid neviisiiniin; 10’u
(%71,4) izootofloresans, 4’i (%28,6) ise hipootofloresans gosterdi. OKT’de kubbe
sekilli 11 koroid neviisiiniin; 6’s1 (%54,5) hipootofloresan, 4’i (%36,4)
hiperotofloresan, 1’1 (%9,1) izootofloresan izlendi. OKT’de plato sekilli neviisler daha
sik izootofloresans gosterirken, kubbe sekilli neviisler daha sik hipootofloresans gosterdi

ve bu fark istatistiksel olarak anlamli bulundu (p=0,03).

Sekil 4.2: Koroid neviisiinde multimodal goriintiileme bulgulari

(A) Alt arkadda lokalize pigmentli koroid neviisiiniin temporal simirinda drusenler
izlenmektedir. (B-C) FFA boyunca yama tarzi hiperfloresans gosteren lezyon iizerinde
sizint1 izlenmemistir. (D) SW-AF goriintiide lezyon yamali paternde hiperotofléresan
izlenmektedir. (E) Lezyonun EDI-OKT goriintiisiinde kubbe sekilli kontur, hiperreflektif
timor on yiizi, koroid kompresyonu ve lezyon gerisinde gdlgelenme izlenmektedir.
Lezyon iizerinde multiple RPED’ler, ELM ile DNT de diizensizlik ve retina katlarinda
incelme izlenmektedir.
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4.1.2. KOROID MALIGN MELANOMU

KMM olan 19 olgunun ortalama tan1 yas1 60,1 (36-83, + 13,3) yil idi. Olgularin
10°u (%52,6) erkek, 9’u (%47,4) kadin idi. KMM’lerin 7’si (%36,8) makiiler, 12’si
(%63,2) ekstramakiiler yerlesim gosterdi. Timorlerin 14’1 (%73,6) melanotik, 5’i
(9%26,3) amelanotikti. KMM’lerin 13’tinde (%68,4) lipofusin birikimleri izlenirken,
hi¢birinde drusen saptanmadi. Fundus fotografindan olgiilen ortalama tiimor taban capi
7,5 (5,0-13,2 £ 2,3) x 5,8 (4,0-9,8, £ 1,5) mm, USG ile 6l¢iilen ortalama tiimor kalinligi
2,4 (1,0-3,7 = 0,8) mm idi. Tiimdrlerin optik diske ortalama uzaklig1 2,1 (0,0-6,0, + 1,9)
mm, foveaya ortalama uzaklhg: ise 1,3 (0,0-3,15, + 1,1) mm olarak 6l¢iildii.

9 olguda optimal kosullarda, 10 olguda ise suboptimal kosullarda EDi-OKT ve
FOF goriintiileme uygulandi. Ortam opasiteleri varligi, timoriin perifer yerlesimli veya
OKT kesitine sigamayacak kadar biiyiik olmas1 suboptimal goriintii alinmasinin en sik
nedenleriydi. Optimal kosullarda OKT goriintiisiic alinan 9 KMM’nin bulgulari
incelendiginde, tiimorlerin  hepsinde (%100,0) kubbe sekilli kontur, koroidde
kompresyon, hiperreflektif timor 6n yiizii ve posterior golgelenme izlendi. 1 gozde
(%11,1) Bruch membran yirtig1 saptandi. 8 gozde (%88,9) RAS izlendi ve bunlarin
7’sinde RAS igerisinde kaba tiiysii (shaggy) fotoreseptorler, 1’inde ise sarkit sekilli
fotoreseptorler mevcuttu (Sekil 4.3). Timorlerin tiimiinde (%100,0) RPE’de atrofik
degisiklikler izlenirken, higbirinde RPED izlenmedi. 9 gozde (%100,0) EZ, 8 gozde
(%88,9) ELM, 6 gdzde (%66,7) DNT, 4 gozde (%44,4) DPT, 3 gozde (%33,3) INT, 1
gozde (%11,1) ise IPT de diizensizlik mevcuttu. GHT, RSLT tabakalar1 tiim gozlerde
saglamdi. 6 gbzde (%66,7) retina iginde hiperreflektif noktalar, 4 gbzde ise (%44,4)
intraretinal kistler izlendi. Tiimor iizerinde ortalama retina kalinligr 303,1 (£ 33,7) pm,
saglam gozlerde ortalama retina kalinligi ise 231,0 (+ 44,4) um olarak 6l¢iildi ve fark
istatistiksel olarak anlamli bulundu (p=0.017).
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Sekil 4.3: Koroid malign melanomlarinin OKT bulgulari

(A) Papilla superiorunda yerlesmis amelanotik KMM ve lezyon iizerinde lipofusin
birikimleri izlenmektedir. (B) OKT goriintiisiinde; kubbe sekilli kontur, koroidde
kompresyon, RPE’de atrofi, EZ’de hasar, RAS ve igerisinde kaba tiiysii fotoreseptorler
izlenmektedir (ok basi). (C) Makiila inferiorunda yerlesimli amelanotik KMM
izlenmektedir. (D) OKT goriintiisiinde RAS iginde lipofusin birikimleri (ok basi), dis
retina katlarinda hiperreflektif noktalar mevcuttur.

Koroid neviisiit ve KMM Kkarsilastirildiginda KMM’de daha sik kubbe sekilli
kontur (p=0,016), RAS (p<0,001), intraretinal kist (p=0,001), intraretinal hiperreflektif
noktalar (p<0,001) ve EZ (p=0,04), ELM (p=0,02), DNT (p=0,01), DPT (p=0,01) ve
INT’de (p=0,02) diizensizlik izlendi. Gruplar arasindaki bu farklar istatistiksel olarak
anlamliydi (Tablo 4.1).
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Sekil 4.4: Spontan regrese koroid malign melanomu

(A) Tedavi naif, spontan regrese KMM’nin SW-AF goriintiisinde RPE atrofisine
bagh fovea temporalinde yaygin hipootoflresans mevcuttur. (B) Lezyonun EDIi-
OKT goriintiisiinde fovea altinda s1g RAS ve igerisinde sarkit sekilli fotoreseptorler,
EZ atrofisi, retinoskizis (yildiz) izlenmektedir. Lezyonun temporal kenarinda Bruch
membraninda ¢atlak mevcuttur (ok) ve ilerisinde RPE ve Bruch tabakalarinin
birbirinde ayrildig1 goriilmektedir. Tiimoriin alt sinir1t OKT kesitinde izlenmektedir
(ok basi). Temporal RPE’nin atrofik oldugu alanda artan 1g1k transmisyonuna bagli
ters golgelenme mevcuttur.

Optimal kosullarda gorinti alinan 9 KMM’nin otofléresans bulgular
incelendiginde 8 gozde (%88,8) hiperotofloresans, spontan regrese KMM olan 1 gozde
(%11,1) hipootofloresans izlendi (Sekil 4.4). Hiperotofloresans paternine baktigimizda 4
gozde (%50,0) yamali, 4 gozde (%50,0) diffiiz paternde hiperotofloresans mevcuttu
(Sekil 4.5). Hiperotofloresans nedenleri olarak 8 gozde (%88,8) lipofusin birikimi, 7
gozde (%77,8) RAS, 1 gozde (%11,1) drusen saptandi. 4 gozde (%44,4) RPE atrofisine,

1 gozde (%11,1) fibroz metaplaziye bagli hipootofldresans mevcuttu.
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Tablo 4.1: Koroid neviisii ve koroid malign melanomunun OKT &zellikleri

Koroid malign melanomu

Koroid neviisii

Ozellikler n(%) n (%) P degeri
Kontur

Kubbe sekilli 9 (100,0) 19 (54,3) p=0,016
Plato sekilli 0 16 (45,7)

Koroid kompresyonu

Var 9 (100,0) 35 (100,0) -
Yok 0 0

Posterior golgelenme

Var 9 (100,0) 35(100,0) -
Yok 0 0

Bruch membram

Intakt 8 (88,9) 35 (100,0) p=0,20
Riiptiire 1(11,1) 0

Retina alt1 s1vis1

Var 8 (88,9) 5(14,3) p<0,001
Yok 1(11,1) 30 (85,7)

Intraretinal kist/retinoskizis

Var 5 (55,6) 0 p=0,001
Yok 4 (44,4) 35 (100,0)

Intraretinal hiperreflektik noktalar

Var 6 (66,7) 0 p<0,001
Yok 3(33,3) 35 (100,0)

Retina pigment epiteli

Diizensiz/atrofik 9 (100,0) 21 (60,0) p=0,04
Normal 0 14 (40,0)

Retina pigment epitel dekolmani

Var 0 22 (62,9) p=0,001
Yok 9 (100,0) 13 (37,1)

Elipsoid zon

Diizensiz/atrofik 9 (100,0) 22 (62,9) p=0,04
Normal 0 13 (37,1)

Eksternal limitan membran

Diizensiz/atrofik 8(88,9) 14 (40,0) p=0,02
Normal 1(11,1) 21 (60,0)

Dis niikleer tabaka

Diizensiz/atrofik 6 (66,7) 7 (20,0) p=0,01
Normal 3(33,3) 28 (80,0)

Dis pleksiform tabaka

Diizensiz/atrofik 4 (44,4) 2(5,7) p=0,01
Normal 5 (55,6) 33 (94,3)

i¢ niikleer tabaka

Diizensiz/atrofik 3(33,3) 1(2,9) p=0,02
Normal 6 (66,7) 34 (97,1)

i¢ pleksiform tabaka

Diizensiz/atrofik 1(11,2) 0(2,8) p=0,20
Normal 8 (88,9) 35 (97,2)

Gangliyon hiicre tabakasi

Diizensiz/atrofik 0 0 -
Normal 9 (100,0) 35 (100,0)

Retina sinir lifi tabakasi

Diizensiz/atrofik 0 0 -
Normal 9(100,0) 35 (100,0)
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KMM ve koroid neviisii karsilastirildiginda KMM’de daha sik hiperotofloresans,
koroid neviisiinde ise daha sik izootofléresans saptandi ve fark istatistiksel olarak
anlamliydi (p<0,001). Hiperotofléresans paterni incelendiginde koroid neviisiinde en sik
noktasal olmak {izere, noktasal ve yamal tarzda hiperotofloresans, KMM’de ise yamali
ve diffliz hiperotofloresans izlendi (p=0,015). Diffiiz paternde hiperotofléresans yalnizca
KMM’de gorildi. KMM’de, koroid neviisiine kiyasla daha sik RAS (p=0,01) ve
lipofusine bagli hiperotofléresans (p<0,001) izlendi (Tablo 4.2).

Tablo 4.2: Koroid neviisii ve koroid malign melanomunun FOF o6zellikleri

Koroid Malign Melanomu Koroid Neviisii P degeri
n (%) n (%)
Otofloresans
Izootofldresans 0 11 (44,0)
Hipootofloresans 1(11,1) 10 (40,0) p<0,001
Hiperotofloresans 8 (88,8) 4 (16,0)
Hiperotofloresans paterni
Noktasal patern 0 3(75,0)
Yamali patern 4 (50,0) 1(25,0) p=0,015
Diffiiz patern 4 (50,0) 0
Hiperotofloresans nedenleri
Retina alt1 s1visi 7(77,8) 3(12,0) p=0,01
Lipofusin 8 (88,8) 1(4,0) p<0,001
Drusen 1(11,1) 9 (36,0) p=0,38
Retina pigment epitel dekolmani 0 4 (16,0) p=0,55
Hipootofloresans nedenleri
Atrofi 4 (44,4) 3(12,0) p=0,06
Hiperplazi 0 2 (8,0) p=0,53
Fibroz metaplazi 1(11,1) 0 p=0,26
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Sekil 4.5: Koroid malign melanomlarinin otofléresans bulgular:

(A) Makiila inferiorunda yerlesimli, amelanotik KMM izlenmektedir. (B) SW-AF
goriintiisiinde, lezyon periferinde daha yogun olmak {izere diffiiz hiperotofloresans
goriilmektedir.

(C) Makiilada lokalize fizerinde lipofusin birikimleri olan pigmentli KMM
izlenmektedir. (D) Lezyonun SW-AF goriintiisiinde yamali tarzda hiperotofloresans
mevcuttur.

(E) Makiila temporalinde lokalize amelanotik KMM ve iizerinde lipofusin odaklari
izlenmektedir. (F) SW-AF goriintiide diffiiz paternde hiperotofloresans mevcuttur.
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4.1.3. SINIRLI KOROID HEMANJiOMU

SKH olan 23 olgunun ortalama tan1 yas1 52,9 (38-73, = 9,9) yil idi. Olgularin
16’s1 (%69,6) erkek, 7’si (%30,4) kadin idi. SKH’lerin hepsi (%100,0) arka kutupta
lokalizasyon gosterdi. Fundus fotografindan dlgiilen ortalama tiimor taban ¢api 5,9 (3,2-
8,3+ 1,4) x49 (2,9-7,0, £ 1,2) mm, USG’de 6l¢iilen ortalama tiimor kalinligi 1,2 mm
(0,6-2,1, = 0,4) idi. Timorlerin optik diske ortalama uzakligi 2,1 mm (0-8,0, + 2,0),
foveaya ortalama uzakligi ise 1,4 mm (0-5,7, + 1,4) olarak dl¢ildi.

4 gdzde (%17,4) SD-OKT, 11 gozde (%47,8) EDI-OKT, 8 gozde (%34,8) SS-
OKT uygulanarak tiimérlerin morfolojik detaylari ve retina dokusu itizerindeki etkileri
incelendi. SKH’lerin tamaminda (%2100,0) kubbe sekilli kontur ve posterior golgelenme
izlendi ve Bruch membrani intaktti. SKH’lerin hig¢birinde koroid kompresyonu
izlenmedi (Sekil 4.6). 21 gozde (%91,3) RPE degisiklikleri, 19 gozde (%82,6) RAS, 19
gozde (%82,6) intraretinal 6dem/Kist mevcuttu. SKH’lerin 17’sinde (%73,9) EZ,
13’tinde (%56,5) ELM, 9’unda (%39,1) DNT, 7’sinde (%30,4) DPT, 6’sinda (%26,1)
INT, 3’inde (%13,1) IPT, 1’inde (%4,3) GHT de diizensizlik izlendi (Tablo 4.3).
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Sekil 4.6: Sinirli koroid hemanjiomunda OKT ve otofloresans bulgular

(A) Foveada lokalize siirli koroid hemanjiomu izlenmektedir. (B) OKT goriintiisiinde,
kubbe sekilli kontur, genislemis koroid damarlari, RPE hiperplazisi ve EZ’de
fotoreseptorlerin elongasyonuna bagl kalinlasma izlenmektedir. (C) SW-AF goriintiide
lezyon izootofloresans gostermektedir.

(D) Ust temporal arkadda lokalize SKH’nin yiizeyinde lipofusin birikimleri
izlenmektedir. (E) OKT gorintiisiinde, kubbe sekilli kontur, koroid damarlarinda
genisleme, RPE’de yer yer atrofi, dis retinal katlarda disorganizasyon, sig RAS
igerisinde kaba tiiysii fotoreseptorler mevcuttur. (F) SW-AF goriintiide lezyon lipofusin
birikimlerine bagli  hiperotofloresans  gostermektedir, RPE atrofisine bagh
hiperotofloresan alanlar i¢inde hipootofloresan alanlar mevcuttur. Lezyon cevresinde
RAS’a bagli hiperotofloresan halka izlenmektedir.

(G) Makiila inferiorunda lokalize SKH izlenmektedir. (H) OKT goériintiisiinde, kubbe
sekilli kontur, RPE atrofisi, RAS, kronik retinoskizis goriilmektedir. (J) Lezyon SW-AF
goriintiide RPE atrofisine bagli hipootofloresan izlenmektedir. Nasal sinirda RAS’a,
temporal sinirinda ise fibr6z metaplaziye bagl hiperotofléresans mevcuttur.
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Tablo 4.3: Smurli koroid hemanjiomunun OKT o6zellikleri

Ozellikler Smirh Koroid Hemanjiomu, n(%o)
Kontur

Kubbe sekilli 23 (100,0)
Plato sekilli 0
Koroid kompresyonu

Var 0
Yok 23 (100,0)
Posterior golgelenme

Var 23 (100,0)
Yok 0
Bruch membram

Intakt 23 (100,0)
Riiptiire 0
Retina alt1 s1visi

Var 19 (82,6)
Yok 4(17,4)
Intraretinal 6dem/Kist

Var 7 (30,5)
Yok 19 (69,5)
Retina pigment epiteli

Diizensiz/atrofik 21 (91,3)
Normal 2 (8,7)
Elipsoid zon

Diizensiz/atrofik 17 (73,9)
Normal 6 (26,1)
Eksternal limitan membran

Diizensiz/atrofik 13 (56,5)
Normal 10 (43,5)
Dis niikleer tabaka

Diizensiz/atrofik 9 (39,1)
Normal 14(60,9)
Dis pleksiform tabaka

Diizensiz/atrofik 7(30,4)
Normal 18 (69,6)
i¢ niikleer tabaka

Diizensiz/atrofik 6 (26,1)
Normal 17 (73,9)
i¢ pleksiform tabaka

Diizensiz/atrofik 3(13,1)
Normal 20 (86,9)
Gangliyon hiicre tabakasi

Diizensiz/atrofik 1(4,3)
Normal 22 (95,7)
Retina sinir lifi tabakasi

Diizensiz/atrofik 0
Normal 23 (100,0)

SKH iizerinde ortalama DRK 84 (£26,5) pum, saglam gozlerde ortalama DRK 92
(£23,7) um idi ve fark istatistiksel olarak anlamli degildi (p=0,4). SKH {izerinde
ortalama IRK 278 (£79,8) um, saglam gdzde ise ortalama IRK 198 (+£67,6) um idi ve
fark istatistiksel olarak anlamli bulundu (p=0,023).
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SKH’ler igerisinde ortalama stroma oram1 %23,7 (£2,8), ortalama liimen orani
%76,3 (£2,8) olarak hesaplandi (Sekil 4.7). Saglam go6zlerde ise koroidin ortalama
stroma orani %27,3 (+4,1), ortalama liimen oran1 %72,7 (+4,1) olarak 6lgiildii. Saglam
gozlere kiyasla SKH’lerde liimen oraninda istatistiksel olarak anlamli bir artis saptandi
(p=0,028).

Sekil 4.7: Sinirli koroid hemanjiomunda liimen ve stroma binarizasyonu
(A) SKH’nin SS-OKT goriintiisii Niblack yontemi kullanilarak binarize edilmistir. (B)

RPE altinda beyaz alanlar stromayi, siyah alanlar ise liimeni gostermektedir.

16 SKH’de FOF goriintiileme yapildi. 12 gozde (%75,0) hipootofléresans, 2
gozde (%12,5) izootofloresans, 2 gozde (%12,5) hiperotofloresans izlendi (Sekil 4.7). 14
gozde (%87,5) RAS’a bagl hiperotofloresans tespit edildi. 5 gozde (%31,3) lipofusin
birikimleri nedeni ile hiperotofloresans, 13 gozde (%81,3) RPE atrofisi veya
hipertrofisine bagl hipootofloresans saptandi (Tablo 4.4).
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Tablo 4.4: Smurli koroid hemanjiomunun FOF 6zellikleri

Simirh Koroid Hemanjiomu, n=16 n(%)
Otofloresans

[zootofldresans 2 (12,5
Hipootofloresans 12 (75,0)
Hiperotofloresans 2 (12,5)
Hiperotofloresans nedenleri

Retina alt1 s1visi 14 (87,5)
Lipofusin varlig: 5(31,3)
Fibroz metaplazi 1(6,3)
Drusen varligt 0

Retina pigment epitel dekolmani 0
Hipootofloresans nedenleri

RPE atrofi 3(18,8)
RPE hiperplazi 5(31,3)
RPE hiperplazisi+atrofi 5(31,3)

4.1.4. KOROID METASTAZI

Koroid metastazi olan 5 olgunun 6 gozii incelendi. Ortalama tan1 yas1 68 (55-78, £
8,5) yil idi. Olgularin 3’1 (%60,0) erkek, 2’si (%40,0) kadm idi. Metastaz odaklar1 4
gozde (%66,7) makiiler, 2 gozde (%33,3) ekstramakiiler yerlesimliydi. Fundus
fotografindan oSlgiilen ortalama tiimor taban ¢ap1 4,8 (3,0-8,0, £ 1,7) x 5,5 (4,0-9,0, +
1,9) mm, USG ile 6lgiilen ortalama timor kalinhig 1,8 (1,1-2,3, £ 0,5) mm idi.
Metastatik kanser odagi; 2 olguda (%40,0) akciger, 1 olguda (%20,0) meme, 1 olguda
(%20,0) prostat, 1 olguda (%20,0) rektum kaynakliydi.

Bilateral tutulumu goériilen olgunun bir géziinde lezyonun periferik lokalizasyonlu
olmas1 nedeni ile OKT yapilamadi. 4 gdzde EDI-OKT, 1 gdzde SS-OKT bulgulari
incelendi (Sekil 2.9). 5 goziin hepsinde (%100,0) inisli ¢ikisli (lumpy bumpy) kontur,
RAS, koroid kompresyonu, RPE tabakasinda diizensizlik izlendi. Tim gozlerde
(%100,0) EZ, 3 gozde (%60,0) ELM, 2 gbzde (%40,0) DNT, 2 gozde (%40,0) DPT, 1
gdzde (%20,0) INT de diizensizlik mevcuttu (Sekil 4.8). SS-OKT’de tiimér i¢ yapisi
degerlendirildiginde, metastatik dokunun normal koroid elemanlarinin yerini tamamen
doldurdugu ve irregiiler i¢ yapida, hiperreflektif kiimeler seklinde organize oldugu

izlendi (Sekil 4.9).
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Sekil 4.8: Koroid metastazlarimin OKT bulgulari

(A) Akciger kanseri koroid metastazinin OKT goriintiisiinde; inisli ¢ikishi kontur, RAS
ve RAS icinde fotoreseptorlerde ve RPE’de atrofi, dis retina katlarinda hasar
izlenmektedir. Lezyonun RAS izlenmeyen tiimsegi lizerinde RPE hiperplazisi ve dis
retinada hiperreflektif noktalar mevcuttur. (B) Meme kanseri koroid metastazinin OKT
goriintiisiinde; inisli ¢ikish kontur, kaba tiiysii fotoreseptorler, RAS ve retina katlarinda
odem izlenmektedir. (C) Prostat kanseri koroid metastazinin EDI-OKT metastatik
dokunun RPE altinda koroidi doldurdugu izlenmektedir (yildiz). (D) Akciger kanseri
koroid metastazimin EDI-OKT goriintiisiinde normal koroid doku ile metastatik doku
arasi gecis sinir1 izlenmektedir (ok basi). Metastatik alanda timor dokusunun normal
koroid elemanlarmin yerini aldig1 goriilmektedir.

Sekil 4.9: Kolorektal kanserin koroid metastazi
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(A) Kolorektal kanserin koroid metastazi ve sonrasinda gelisen optik disk basisina bagli
dilate ve tortiioz damarlar, sinir lifinde 6dem ve kiymik hemorajiler izlenmektedir.
Ayrica papillomakiiler alanda tiimériin vitreusa infiltrasyonu mevcuttur. (B) SS-OKT’de
hiperreflektif kiimeler seklinde organize olmus, irregiiler i¢ yapida metastatik doku
izlenmektedir (halka). Metastatik doku normal koroid yapilarimi tamamen replase
etmistir. RPE’de diizensizlik mevcuttur. Yer yer fotoreseptdr atrofisi, ELM kayb,
DNT’de kalinlik artis1 mevcuttur. Daha ¢ok dis retinal katlarda olmak {izere intraretinal
hiperreflektif noktalar izlenmektedir. ILM yiizeyinde ve arka vitreusta izlenen
hiperreflektif noktalar, tiiméor hiicrelerinin vitreus yayilimini gostermektedir (0K).

4.1.5. KOROID OSTEOMU

Koroid osteomu olan 7 olgunun ortalama tani yast 36,0 (19-54, + 11,9) yil idi.
Olgularin 3’ erkek (%42,9), 4’4 (%57,1) kadindi. Olgularin tamaminda (%2100,0)
unilateral tutulum izlenirken, 6 gozde unifokal tutulum, 1 gézde ise bifokal tutulum
izlendi (Sekil 4.10). Koroid osteomlarin hepsi (%100,0) arka kutupta lokalizasyon
gosterdi. 5 gozde (%71,4) lezyonda total kalsifikasyon izlenirken, 1 goézde %79,7, 1
gozde ise %55,4 oraninda dekalsifikasyon izlendi (Sekil 4.11, Sekil 4.12). Fundus
fotografindan 6l¢iilen ortalama tiimor taban ¢apr 5,8 (0,5-12,3, = 4,4) x 4,3 (0,5-8,1, +
2,8) mm, USG’de o6lgiilen ortalama tiimor kalinhigr 1,3 mm (0,5-2,3, = 0,7) idi.
Tiimérlerin optik diske ortalama uzakligr 2,0 (0,0-5,0, £ 1,9) mm, foveaya ortalama
uzakligi ise 2,2 (0,0-7,0, + 2,4) mm olarak 6l¢iildii.

6 gozde EDI-OKT, 1 gozde ise SD-OKT bulgular1 incelendi. Tiim koroid
osteomlarinda (%100,0) koroid kompresyonu mevcuttu. 5 gozde (%71,4) kubbe sekilli
kontur, 1 gozde (%14,3) ondiilasyon gosteren kontur, 1 gézde (%14,3) plato sekilli
kontur izlendi. Koroid osteomlarinin 5’inde (%71,4) RPE’de, 4’iinde (%57,1) EZ’de,
3’{inde (%42,8) ELM, 2’sinde (%28,5) DNT ve OPT’de diizensizlik izlendi. i¢ retina
katlar1 tiim g6zlerde saglamdi.

Dekalsifiye lezyonlarin her ikisinde (%100,0) RPE’de ve EZ’de yaygin atrofi
izlendi. Her iki dekalsifiye osteomda (%100,0) koroid ekskavasyonu, 1 dekalsifiye
osteomda (%50,0) KNV ve s1g RAS izlendi (Sekil 4.12).

EDI-OKT kesitlerinde koroid osteomlarina dzgii bulgulara baktigimizda; kalsifiye 5
koroid osteomlarinin 4’{inde (%80,0)’inde multiple reflektif katmanlar, 3’tinde (%60,0)
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dantel sekilli reflektif patern, 3’iinde (%60,0) hiperreflektif horizontal lamel, 2’sinde
(%40,0) ise hiporeflektif odaciklar izlendi. Dekalsifiye osteomu olan 2 gézden 1’inde
EDI-OKT goriintiisii alind1 ve hiperreflektif lamellar gériiniim ile hiperreflektif tepecik
izlendi (Sekil 4.11).

Sekil 4.10: Kalsifiye koroid osteomu otofléresans ve EDI-OKT bulgular

(A) Makiila superiorunda ve inferiorunda yerlesen, bifokal, turuncu renkli kalsifiye
koroid osteomu izlenmektedir. (B) SW-AF goriintiisiinde lezyonlar relatif
hipootofloresan izlenmektedir (yildiz). (C) NIR-AF goriintiisiinde ise hipootofloresans
daha belirgindir (yildiz). OKT’de (D) kubbe sekilli ve (E) plato sekilli lezyonlarda
dantel sekilli reflektif patern yani, hiperreflektif noktalar ile c¢evrili hiporeflektif
bosluklar izlenmektedir (0k).

FOF goriintiilerde kalsifiye 5 lezyonun 3’linde (%60,0) izootofloresans, 2’sinde
(%40,0) relatif hipootofloresans izlendi. Dekalsifiye 2 lezyonda dekalsifikasyon gelisen
alanlarda RPE atrofisine bagli hipootofloresans mevcuttu. Hipootofloresans, lezyonun
en kalin oldugu alanda daha yogun olarak goriildii. Ayrica dekalsifiye alanin etrafinda,

metabolik olarak stres altindaki RPE dokusu hiperotofloresans gosterdi.
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Sekil 4.11: Dekalsifiye koroid osteomunda multimodal goriintiileme

(A) Arka kutbu tutan dekalsifiye koroid osteomu sari-beyaz renkte goriilmektedir.
Papillomakiiler bolgede Bruch membrani yirtig1 izlenmektedir (ok basi). (B) SW-AF
goriintiide dekalsifikasyon sonrasi goriilen RPE atrofisine bagli hipootofloresan, lezyon
siirinda halka seklinde kalsifiye alanlar ise izootofléresan izlenmektedir (yildiz). Bruch
membran yirtiginin smirt kendi tizerine katlanmasi nedeni ile relatif hiperotofloresan
goriilmektedir (ok basi) (C) FFA’da RPE bariyerinin bozulmasi sonucu koroid ve sklera
floresans1 daha belirgin izlenmektedir, hiperfloresans keskin sinirli olup anjiografi
boyunca sekli ve boyutu degisiklik gostermemektedir. (D) EDI-OKT gériintiisiinde
dekalsifiye koroid osteomunda hiporeflektif koroid damar yapilart izlenmezken, Bruch
membran {izerinde (yildiz) ve altinda ¢ok katmanli hiperreflektif lamellar c¢izgiler
izlenmektedir. Papilla nazalinde koroid ekskavasyonu iizerinde hiperreflektif tepecik
izlenmektedir (0k).
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Sekil 4.12: Dekalsifiye koroid osteomu ve koroid neovaskiilarizasyonu

(A) Arka kutbu tutan koroid osteomunda, fovea temporalinde sari-turuncu kalsifiye ve
papilla inferiorundan foveaya uzanan smirlar ¢izilen sari-beyaz dekalsifiye alan
izlenmektedir. Lezyon merkezinde 6riimcek sekilli damar agi (ok basi) mevcuttur. (B)
FFA’da kalsifiye alan relatif hiperfloresan izlenirken, dekalsifiye alanda RPE atrofisi ve
pencere defektine baglh hiperfloresans gostermektedir. Papilla sinirinda KNV’ye baglh
sizintt mevcuttur. (C) SD-OKT goriintiisinde papillomakiiler alanda koroid
ekskavasyonu (ok) ve RAS izlenmektedir. (D) SW-AF goriintiide kalsifiye alan relatif
hipootofloresan, dekalsifiye alan ise yogun hipootofldresan gostermektedir. En yogun
hipootofléresans ise papilla alt sinirinda, lezyonun daha yogun atrofi olusturdugu alanda
saptanmistir (yildiz). Lezyon smirinda goriilen hiperfloresan halka RPE’de artmis
metabolik aktiviteyi gostermektedir (0K).
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4.2. RETINA PIGMENT EPITELIi TUMORLERI
4.2.1. RETINA PIGMENT EPIiTELINIiN KONJENITAL HiPERTROFiSi

RPEKH tanisi alan 5 olgunun ortalama tani yasi 41,2 (15-52 + 15,1) yil idi.
Olgularin 2’si (%40,0) erkek, 3’i (%60,0) kadind1. Ortalama tiimor taban ¢ap1 4,2 (2-6,
+ 1,6) x 4,7 (3,5-6, = 0,9) mm idi. RPEKH’in 4’ii (%80,0) perifer yerlesimli, 1’1 (%20,0)
makiiler yerlesimliydi. Tim RPEKH’lerde (%100,0) lakiina izlendi. 1 RPEKH’de
lezyon siirinda pigmentli marjinal halo (%20,0) saptandi.

EDI-OKT goriintiileri incelendiginde, RPEKH’lerin hepsinde (%100,0) diiz
kontur, 4’tinde (%80,0) lakiinalarda RPE atrofisi lakiinalar arasinda ise RPE hiperplazisi,
I’inde (%20,0) ise total RPE atrofisi izlendi (Sekil 4.13). RPEKH’lerin tiimiinde
(%100,0) EZ ve ELM atrofisi mevcuttu. 4’tinde (%80,0) DNT, 3’iinde (%60,0) DPT,
2’sinde (%40,0) INT degisiklikleri izlendi. RPEKH’lerin hi¢birinde RPE dekolmant,
RAS ve drusen izlenmedi.

FOF goriintiilerde tiim RPEKH’ler (%100,0) hipootofléresan izlendi. Tim
RPEKH’lerde lakiinalar, ¢iplak skleranin etkisine bagli olarak izootofloresans gosterdi. 1

gozde RPEKH nin marjinal pigmentli halosu izootofloresan izlendi.
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Sekil 4.13: Retina pigment epitelinin konjenital hipertrofisi otofléresans ve EDi-
OKT bulgular

(A) Perifer yerlesimli yogun pigmentli RPEKH iizerinde lakiinalar izlenmektedir. (B)
SW-AF goriintiide, lezyon hipootofloresan izlenirken, lakiinalar izootofloresans
gostermektedir. (C) NIR-AF goriintiide lezyon sinirt hiperotofloresan, lakiinalar
hipootofloresan, lezyon ise heterojen yapida hiperotofloresan izlenmektedir. (D) Infrared
goriintiide lakiinalar ve lezyon smir1 hiperfloresans gostermektedir. (E) EDI-OKT
goriintiide lezyonun hemen sinirindan baslayan dis retinal katlarda belirgin atrofi
mevcuttur (ok). Lakiinalarda RPE yokluguna bagli tiimor arkasma 1518 parlak
transmisyonu izlenirken (yildiz), diger alanlarda ise RPE hiperplazisine bagli timor
arkasinda golgelenme mevcuttur (ok basi).

4.2.2. RETINA ve RETINA PIGMENT EPITELININ KOMBINE
HAMARTOMU

RRPEKH tanisi alan 4 olgunun ortalama tani yas1 29 (9-54, ortanca 26,5) yil idi.
Olgulardan 1’1 (%25,0) erkek, 3’t (%75,0) kadin idi. Olgularin tamaminda (%2100,0)
tutulum tek tarafli idi. RRPEKH’lerin 2’si (%50,0) peripapiller, 2’si (%25,0) makiiler,

58



yerlesim gosterdi. RRPEKH’lerin hepsinde, lezyon c¢evresindeki damar yapilarinda
¢ekinti mevcuttu. Gozlerden 1’inde (%25,0) KNV ve subretinal hemoraji izlendi.
RRPEKH’lerin EDI-OKT gériintiileri incelendiginde, tiim gdzlerde preretinal
fibrozis, vitreoretinal traksiyon, retinal disorganizasyon saptandi (Sekil 4.14). Retinal
disorganizasyon 2 gézde (%50,0) tam Kkat, 2 gozde (%50,0) yalnizca ig retina katlarmda
izlendi. 3 gozde (%75,0) RPE’de diizensizlikler, RPED ve EZ hasari, 1 gézde (%25,0)
RPE dekolmani ve RAS mevcuttu.
RRPEKH’lerin 2’sinde (%50,0) mini tepeler, 3’tinde (%75,0) maksi tepeler, 1’inde
(%25,0) ise omega isareti izlendi (Sekil 4.15). RRPEKH’lerin hepsinde intraretinal
Kistler saptandi. FOF goriintiilerde ise, RRPEKH’lerin 3’iinde (%75,0) hipootofléresans,

1’inde (%25,0) izootofloresans izlendi.

Sekil 4.14: Peripapiller retina ve retina pigment epitelinin kombine hamartomu
otoflresans ve EDI-OKT bulgulari

(A) Papillomakiiler alanda lokalize, sari-beyaz RRPEKH ve kontrakte olmus glial doku
nedeni ile optik disk ve retina damarlarinda ¢ekinti izlenmektedir. (B) SW-AF goriintiide
lezyon hipootofloresans gostermektedir. Lezyon sinirlart epiretinal gliozis nedeni ile net
olarak secilememektedir. (C) EDI-OKT goriintiisiinde preretinal membran, retinal
katlarda kalinlasma ve disorganizasyon izlenmektedir. Retinal disorganizasyon
nedeniyle 6zellikle i¢ retina katlarinin sinirlart birbirinden ayirt edilememektedir.

(D) Jukstapapiller beyaz RRPEKH ve nazalinde subretinal hemoraji izlenmektedir. (E)
SW-AF goriintide RRPEKH hipootofloresan izlenirken, lezyon smirindaki yarimay
seklindeki subretinal kanama daha yogun hipootofloresans gostermektedir (ok). Lezyon
temporalinde, EZ atrofisine bagl hiperotofloresans izlenmektedir (yildiz). (F) EDI-OKT
goriintiisiinde EZ atrofi sinir1 (0k), RPE ve Bruch membranini ayiran subretinal hemoraji
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(ok bas1), disorganize ve kalin retinal doku igerisinde hiperreflektif noktalar ve
hiporeflektif kistler (halka) izlenmektedir.

Sekil 4.15: Retina ve retina pigment epitelinin kombine hamartomunun karakteristik
OKT ozellikleri

(A) Makiiler yerlesimli RRPEKH’nin OKT goriintiisinde DPT’de testere disi
goriiniimiinde distorsiyon (omega isareti) goriilmektedir (halka). Vitreoretinal adezyon
ve ¢ekintiye (0k) bagli, ILM’de mini tepeler (ok basi) retinal kistoid dejenerasyon
(yildiz) ve sig RAS izlenmektedir. (B) Peripapiller yerlesimli RRPEKH’nin OKT
goriintiisiinde ILM’de mini tepeler (sar1 ok) ve i¢ retinal katlarda ise maksi tepeler (ok
bas1) izlenmektedir. Ayrica optik diskte ekskavasyon mevcuttur (yesil ok).

4.3. RETINA ve OPTIK DiSK TUMORLERI
4.3.1. OPTIK DiSK MELANOSITOMU

ODM olan 5 olgunun ortalama tani yas1 55,6 (36-84, + 18,1) yil idi. Olgularin 2’si
(%40,0) erkek, 3’ (%60,0) kadind1. Tiim olgularda (%100,0) tutulum tek tarafli idi.
Timorlerden 471 (%80,0) diskin inferiorunda, 1’1 (%20,0) diskin superiorunda yerlesim

gosterdi. ODM’lerin hepsinde pigmentasyon izlendi.
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Tiim olgularda EDI-OKT goriintiisii alindi. OKT ile 6lgiilen ortalama tiimor gap1
1,5 (0,5-3,0, £ 0,9) x 1,0 (0,5-1,8, = 0,5 mm olarak olgiildii. Bruch membran:
acikhigimin smirindan olgiilen ortalama tiimor kalinligi, 0,9 (0,5-1,7, £ 0,6) mm idi.
ODM’lerin tamami parmak (thumb shaped) sekilli kontura sahipti ve tiimor {izerindeki
retina dokusu disorganizasyon gosterdi. ODM’lerin 3’iinde (%60,0) yogun pigment
birikimine bagli posterior golgelenme izlenirken, daha hafif pigmentli 2 ODM’de
(%40,0) timor gerisine parlak transmisyon izlendi. 4 gozde (%80,0) tiimor tizerindeki
retinada, 3 gozde (%60,0) arka vitreusta hiperreflektif noktalar izlendi. ODM’lerin
2’sinde (%40,0) koroid uzanimi, 1’inde (%20,0) retina uzanimi saptandi (Sekil 4.16,
Sekil 4.17).

ODM’lerin hepsinde (%100,0) SW-AF goriintiilerde hipootofloresans izlenirken,

NIR-AF gorintiilerde ise izootofloresan ya da relatif hiperotofldresan izlendi.

Sekil 4.16: Optik disk melanositomu otofldresans ve EDI-OKT bulgular

(A) Optik disk inferiorunda yerlesmis koroid uzanimi olan ODM izlenmektedir. (B)
SW-AF goriintiide ODM hipootofldresandir. (C) NIR-AF goriintiide lezyon
izootofloresans, ODM’nin koroid uzanimi ise hiperotofldresans gostermektedir (0k
bas). (D) EDI-OKT’de lezyon gerisinde karanlik gdlgelenme, tiimdr dokusu iizerinde
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tiibiiller seklinde, vitreusa dogru itilmis retinal arter ve venin ilk dallanmalari
izlenmektedir (sar1 oklar). Hiperreflektif tiimdr 6n yiizii ile retina dokusu aras1 gecis
sinir1 belirgindir (yesil ok). Tiimor 6ntinde RSLT de hiperreflektif noktalar
goriilmektedir (ok basi).

Sekil 4.17: Optik disk melanositomu otofléresans ve SS-OKT bulgulari

(A) Optik disk inferonazalinde lokalize hafif pigmentli koroid uzanimi olan ODM
goriilmektedir. (B) SW-AF goriintiide lezyon hipootofloresan izlenmektedir. (C) SS-
OKT goriintiide tiimor sinirindan geriye hiperreflektif 1s1k tranzisyonu mevcuttur.
Timoér tizerindeki retina disorganizedir. ODM’nin retina uzanimi sinir  lifi
tabakasinda hiperreflektif materyal olarak goriilmektedir (ok basi). ODM’nin koroid
uzanimi ise RPE altinda hiperreflektif materyal olarak izlenmektedir ve koroidde
kompresyon olusturmustur (yildiz).

4.3.2. PRIMER VITREORETINAL LENFOMA

PVRL olan 2 olgunun ortalama tani yast 51 (47-55) yil idi. Olgularin her ikisinde
bilateral tutulum izlendi. Her iki olguda DBBHL saptandi ve tani olgulardan birinde
lumbar punktur, digerinde ise vitreoretinal biyopsi ile konuldu. Retinal lenfoma

tutulumu olan 2 olgunun 4 goziiniin OKT ve FOF bulgularn incelendi. Birinci olguda
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bilateral olarak yalnizca i¢ retinal katlarinda infiltrasyon izlendi. ikinci olguda bilateral
olarak tutulum hem subretinal hem de sub RPE alanda infiltrasyon seklindeydi.

Birinci olgunun OKT’sinde, PVRL bilateral olarak RSLT’de yerlesmis
hiperreflektif infiltrasyon seklindeydi. Ayrica i¢ retina katlarinda disorganizasyon ve
lezyon posteriorunda golgelenme mevcuttu (Sekil 4.18). Bu olgunun FOF

goriintiilerinde, RPE otofléresansinin blokajina bagl infiltratlar hipootofléresan izlendi.

Sekil 4.18: PVRL ve i¢ retina tutulumu

(A, B) Bilateral PVRL tutulumu olan hastanin fundus fotografinda sar1 beyaz infiltratlar
izlenmektedir. Tutulum asimetriktir ve sag gozde papilla etrafinda kiigiik infiltratlar
izlenirken, sol gozde arka kutupta yaygin tutulum mevcuttur. (C) SD-OKT’de RSLT’de
infiltrat izlenmekte ve arkasinda golgelenme olusturmaktadir.

Ikinci olgunun OKT’sinde, infiltrasyonlar bilateral olarak, sub RPE diizeyinde
hiperreflektif ayr1 multiple nodiiller ve subretinal alanda konfluent hiperreflektif bantlar
seklinde izlendi. Sub RPE alandaki nodiiler infitratlar Bruch membrani ile RPE’yi
birbirinden ayirmisti, yer yer RPE’de ve EZ’de destriiksiyona neden olmustu. Subretinal
alanda izlenen, hiperreflektif bant seklindeki infiltratlara yer yer sig RAS eslik
etmekteydi. FOF goriintiide, nodiiler hiperreflektif infitratlar graniiler paternde
hiperotofloresans  gosterirken,  hiperreflektif bant seklindeki infitratlar  ise

hipootofloresan izlendi (Sekil 4.19).
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Sekil 4.19: PVRL ve retina pigment epitel diizeyinde tutulum

(A, D) Bilateral PVRL tutulumu olan olgunun renkli fundus fotografinda her iki gozde
daha ¢ok arkadlar ¢evresinde drusene benzeyen sari infiltratlar izlenmektedir. (B, E)
SW-AF goriintide sub RPE’deki infiltratlar graniiler paternde hiperotofloresans
gostermektedir (halka). OKT’de subretinal hiperreflektif bant ve eslik eden sig RAS’a
denk gelen alanlar SW-AF goriintiide hipootofloresan izlenmektedir (yildiz). (C, F)
OKT gorintiilerinde RPE diizeyinde sub RPE alanda hiperreflektif nodiiler infitratratlar
goriilmektedir (ok basi). Ayrica subretinal alanda hiperreflektif bant seklinde infiltratlar
izlenmektedir (0k).

4.3.3. RETINAL ASTROSITIK HAMARTOM

RAH olan 3 olgunun ortalama tan1 yas1 34,3 (17-63, ortanca 23) yil idi. Olgularin
1’1 (%33,3) erkek, 2’si (%66,7) kadindi. Tiim olgularda (%2100,0) tutulum tek tarafli idi.
RAH 2 gozde lezyon papilla inferotemporalinde, 1 gozde ise fovea inferotemporalinde
lokalizasyon gosterdi. RAH’larin 2°sinde SD-OKT, 1’inde ise SS-OKT uygulandi. OKT
ile dlgiilen ortalama tiimor taban ¢ap1 3,8 (1,1-5,5, ortanca 4,6) x 3,9 (1,2-5,7, ortanca
4,7) mm, ortalama timoér kalinhigr 0,8 (0,2-1,2, ortanca 1,1) mm idi. Timdrlerin
papillaya ortalama uzaklig1 1,9 (0-4,6, ortanca 1,2) mm, foveaya ortalama uzaklig1 ise
2,8 (1,2-3,8, ortanca 3,3) mm olarak o6lgiildii. OKT’de lezyonlarin 2’si (%66,7) nodiiler,
1’1 (%33,3) ise plato sekilli idi. Pichi ve ark.’nin OKT siniflamasina gére, RAH’lardan
biri tip 2, ikisi tip 3 RAH olarak gruplandinldi.!* 2 gozde Kalsifikasyon izlendi.
RAH’larin hepsinin kokeni RSLT tabakasiyd: (Sekil 4.20, Sekil 4.21).
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Sekil 4.20: Tip 2 retinal astrositik hamartom

(A) Makiila inferotemporalinde yarim disk c¢apinda kirli sar1 renkli tip 2 RAH
izlenmektedir. (B) SD-OKT goriintiisiinde RSLT’de lokalize plato sekilli lezyonun,
altindaki retina katlarinda minimal disorganizasyon olusturdugu goriilmektedir. (C,
D) FFA goriintiisiinde erken donemde izofloresan izlenen lezyon ge¢ vendz fazda
hafif boyanma gdstermistir ve islem boyunca sizint1 izlenmemistir.

Sekil 4.21: Tip 3 retinal astrositik hamartom
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(A) Jukstapapillar yerlesimli kalsifiye nodiiler tip 3 RAH izlenmektedir. (B) SW-AF
goriintiide lezyon hiperotofloresans gostermektedir. (C) SS-OKT goriintiisiinde timor
RSLT’den kaynaklanmaktadir. RAH’in nazalinde fokal vitreoretinal traksiyon ve
lezyon iginde multiple kaviteler goriilmektedir. Kavitenlerin iginde hiperreflektif
noktalar izlenmektedir (ok basi). Timor i¢i kalsifikasyona bagli posterior golgelenme
izlenmektedir.

(D) Parlak sar1 sferiiller seklinde, kalsifikasyon gosteren tip 3 nodiiler RAH
izlenmektedir. Lezyon iist sinirindan papillaya fibrotik bir bant uzanmaktadir ve
lezyon tlizerinden gegen retina damarlarini alt nazale dogru itmistir. (E) Lezyonun SD-
OKT’sinde, lezyon igerisinde giive yenigi tarzinda timdr i¢i kalsifikasyonu gosteren
optik olarak bos multiple kistler izlenmektedir. Lezyonun arkasinda belirgin posterior
gblgelenme mevcuttur.

4.3.4. RETINAL HEMANJIOBLASTOM

Retinal hemanjioblastomu olan 2 olgunun ortalama tani1 yasi1 23 (11-35) yil idi.
Olgularin 2’si (%100,0) kadm idi. Olgulardan ikisinde de tutulum tek tarafli idi. Retinal
hemanjioblastom go6zlerden birinde jukstapapiller, digerinde ise periferal yerlesim
gosterdi. Her iki gdzde EDI-OKT uygulandi. Makiiler retinal hemanjioblastomun OKT
kesitinde, diizgiin sinirli ve kubbe seklinde, ekzofitik biiyiiyen lezyon mevcuttu.
Lezyonun intrensek yogun kapiller kanallarina bagli posterior goélgelenme ve g¢evre
retinada 6dem izlendi (Sekil 4.22). Perifer yerlesimli olgunun OKT’sinde makiila yildizi

goriiniimii olusturan yogun subretinal eksudasyon izlendi (Sekil 4.23).

Sekil 4.22: Peripapiller retinal hemanjioblastom

(A) Papilla kenarinda 1 disk capinda kizil-turuncu renkli yiizeyden kabarik
hemanjioblastom izlenmektedir. (B) EDI-OKT gériintiide diizgiin yiizeyli ve kubbe
sekilli ekzofitik biiyliyen i¢ retinal kitle mevcuttur. Kapiller damarlara bagli posterior
gblgelenme ve bu damarlardan sizintiya bagli komsu retinada intraretinal 6dem
izlenmektedir.
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Sekil 4.23: Periferal retinal hemanjioblastom

(A) Perifer yerlesimli, kizil-turuncu renkli kitlenin dilate ve tortiiéz besleyici veni ve
toplayici arteri bulunmaktadir. (B) FFA’da lezyonda hiperfloresans ve ¢evre retinada
s1zint1 izlenmektedir. (C) Infrared gériintiide ise makiila y1ldiz1 gériiniimii izlenmektedir.
(D) OKT goriintiisiinde ise subretinal yogun eksudasyon mevcuttur.
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5. TARTISMA

OKT ve FOF goriintiileme retina ve koroid hastaliklarinin ayirict tanisinda
kullanilan non-invazif tan1 yontemleridir. Tibbi retina pratiginde oldugu gibi, okiiler
onkoloji pratiginde de OKT ve FOF goriintiilemenin kullanimi giderek yaygin hale
gelmistir. OKT ve FOF goriintiileme, arka segment tiimdorlerinin ayirict tanisinda oldugu
kadar, hastalik prognozu ve tedavi etkinliginin degerlendirilmesinde de faydalidir. TD-
OKT ve sonrasinda iiretilen SD-OKT’de kullanilan laser 1s1gmin doku penetrasyonu az
oldugu icin koroid tiimérlerinin i¢ yapisini gostermede yetersizdi. SD-OKT’de EDI
modunun gelistirilmesi ve daha derin doku penetrasyonu gosteren lazer 15181 ile galisan
SS-OKT’nin  kullanima girmesi ile koroid tiimérlerinin  morfolojik  6zellikleri
tanimlanmaya baslanmistir.

OKT cihazinin kullanimiyla ilgili baz1 kisitliliklar mevcuttur. Isik dalgalar ile
calisan OKT goriintiilerinde, kornea ve lens kesafeti, vitreus bulaniklig: (vitrit, hemoraji,
asteroid hyalozis) gibi ortam opasiteleri varhiginda goriintii kalitesi diiser. Ses dalgalari
ile calisan USG ise ortam opasitelerinde etkilenmez. Bu nedenle yogun ortam opasiteleri
varliginda primer tan1 yontemi USG’dir. Bir¢ok tanit yonteminde oldugu gibi hasta
uyumu OKT goriintiilerinin kalitesi i¢in 6nemlidir ve aksi durumda hareket artefaktlar
olusur. Son yillarda OKT cihazlarindaki teknolojik gelismeler ile daha hizli goriintii alan
ve hareket artefaktlarindan daha az etkilenen cihazlar gelistirilmistir. OKT cihazlarinin
bir diger kisithilig1 ise; genis taban capli ve kalin tiimorleri OKT kesitlerine sigdirarak
net goriintii almadaki zorluktur. Mevcut standart OKT platformlari, kalinligi 3 mm’den
fazla olan tiimérlerin goriintiilenmesinde yetersizdir. Periferik lokalizasyonlu timérlerde
ise yansima artefaktlar1 olusur. Optik olarak yogun hiperreflektif yapilar OKT
goriintiilerinde yansima yaparak anterior veya posterior golgelenme olusturur. Normal
retinal damar yapilari, hemoraji alanlar1 ve eksudalar anterior golgelenme olustururken,
pigment igeren lezyonlar posterior goélgelenme olusturur. Bu nedenle OKT, pigment
iceren, yogun eksudasyon veya hemoraji olusturan timérlerin detayl gériintiilenmesinde

yetersiz kalabilir.*®
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FOF goriintileme retina ve koroid tiimorlerinin ve bu timorlere bagh
degisikliklerin izlenmesinde bir diger yararli tami aracidir. FOF goriintiilemenin de
kisitliliklart mevcuttur. Bunlardan ilki ortam opasitelerinden etkilenmesidir. Kornea ve
lens kesafetleri, vitreus hemorajileri FOF goriintii kontrastin1 diistirmektedir. Hasta
uyumu FOF goriintiileme i¢in de oOnemlidir. Cekim sirasinda olusabilecek hareket
artefaktlar1 esit olmayan zemin otofléresansina neden olur, bu da goriintiiniin yanlis
yorumlanmasina sebep olabilir. Perifer yerlesimli tiimorlerin gorlintiilenmesi, ultra genis
acili sistemlerin veya 6zel lenslerin kullanimi gerektirmektedir. Bagka bir kisitlilik ise,
FOF gorintiilerinde mutlak kantifikasyonun miimkiin olmamasidir. Bu makiiler
pigmentlerin yasa ve irka bagli olarak degismesi ve referans FOF goriintii veri tabaninin

olmamasi ile ilgilidir.*®

5.1. KOROID TUMORLERI
5.1.1. KOROID NEVUSU

5.1.1.1. Koroid Neviisiiniin OKT Ozellikleri

Klinik pratikte OKT, bircok arka segment tiimériinde oldugu gibi koroid
neviislerinin tan1 ve izleminde kullanilmaktadir. OKT kullanimi yayginlasmadan 6nce
arka segment tiimorlerinin tan1 ve izlemlerinde USG kullanilmaktaydi. OKT, koroid
neviislerinin boyutlarimi, USG’ye kiyasla daha hassas o6lcer. Ayrica OKT, USG ile
oOlglilemeyecek kadar kiiciik lezyonlar1 goriintiileyebilir. Shah ve ark. 51 koroid neviisii
ile yaptiklar1 ¢alismada, USG’nin OKT’ye kiyasla koroid neviisti kalinligini1 yaklagik
%126 daha biyiik olctiigiinii bildirmistir.'t’ Shah ve ark.’min ¢alismasi, koroid
neviislerinde EDI-OKT ile yapilmis en genis seridir. Bu serinin sonuglarina gore koroid
nevislerinin  OKT’de en sik bulgulari; posterior golgelenme (%94), koroidde
kompresyon (%94), EZ diizensizlik (%57), RPE atrofik degisiklikler (%43) olarak
bildirilmistir. Bizim serimizde bu c¢alismanin sonuglarina benzer sekilde 35 koroid
neviisiinde, posterior golgelenme (%100,0), koroidde kompresyon (%2100,0), EZ
diizensizlik (%62,9), RPE atrofisi (%60,0) OKT’de en sik goriilen bulgulardi. RAS,
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Shah ve ark.’nin serisinde %16, bizim serimizde ise %14,2 siklikla RAS gorilmiistiir
(Sekil 5.1).
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Sekil 5.1: Koroid neviisiiniin OKT bulgular1

Serimizde, koroid neviisii iizerinde IRK ve DRK, gevre retina dokusuna kiyasla
istatistiksel olarak anlamli sekilde incelmis bulundu. Koryokapiller tabakadan beslenen
dis retinanin incelmesi, koroid neviisii nedeni ile maruz kalinan koryokapiller tabakanin
kompresyonu ile agciklanabilir. I¢ retina Katlarinda incelmenin, retinanin vaskiiler
hastaliklari, ndrodejeneratif hastaliklar ve hidroksiklorokin kullanimi gibi nedenlere
bagl goriildiigii farkl1 ¢alismalarda bildirilmistir. 1!8-120 Bu calismalarin ortak noktas1 i¢
retinadaki incelmenin gangliyon hiicre kaybina bagl olmasi ve gangliyon hiicrelerin
etkilenme mekanizmasinin tam olarak aydinlatilamamasidir. Koroid neviisii {izerinde,
IRK’daki incelme benzer sekilde gangliyon hiicre kaybina baglh olabilir. Fakat bu
hipotezi desteklemek ve IRK’daki incelmenin patofizyolojisinin aydinlatmak igin baska

calismalara ihtiyag vardir.

5.1.1.2. Koroid Neviisiiniin Otofléresans Ozellikleri
Koroid neviisiinde SW-AF goriintilleme sonuglari ile ilgili literatiirde az sayida

calisma mevcuttur. En 6nemli kaynak Shields ve ark.’nin 64 koroid neviisii ile yaptiklari
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arastirmadir.’?! Bu seride ortalama tiimor taban ¢apr 5,0 mm, ortalama tiimor kalinlig
ise 1,0 mm’dir ve lezyonlar en sik hipootofléresans (%56) gostermistir. Bizim
calismamizda ise ortalama tiimor taban capt 2,6 mm, ortalama tiimér kalinligr 0,5
mm’dir ve lezyonlar en sik izootofldresans (%44,0) gosterdi. iki calisma arasi
otofloresans sikliklarindaki bu fark koroid neviislerinin taban ¢aplar1 ve kalinliklari arasi
fark ile iliskilidir. Koroid neviisleri kalinlastik¢a koroid otofléresansinda olusturduklari
baskilanma artar ve lezyonlar hipootofldresan goriiliir.

Calismamizda koroid neviislerinin otofléresans paterni ile OKT konturu arasi
iliski incelendiginde; OKT’de plato sekilli tiimorlerin siklikla izootofloresans (%71,4),
kubbe sekilli tiimorlerin ise siklikla hipootofloresans (%54,5) gosterdigi saptandi ve bu
fark istatistiksel olarak anlamli bulundu (p=0,03). Bu durum, plato sekilli tiimorlerin,
kubbe sekilli timorlere gore daha derin yerlesimli veya daha kiiglik olmalar1 nedeniyle

koroid floresansinda daha az baskilanma olusturmalari ile ilgilidir.
5.1.2. KOROID MALIGN MELANOMU

5.1.2.1. KMM’nin OKT Ozellikleri

KMM’nin erken tanis1 hasta sag kalimi i¢in kritik 6neme sahiptir. Tan1 aninda
KMM ne kadar kiiglik ise hastanin prognozu ve yasam beklentisi o kadar iyidir.
Timoriin boyutunda her 1 mm’lik kalinlik artis1, 10 yil iginde metastatik hastalik riskini
%5 artirmaktadir.®® Bu nedenle melanomun erken safhalarda taninmasi ve koroid
neviisiinden ayrimi énemlidir. Bu noktada OKT ve FOF noninvazif tani testleri olarak
klinik pratikte fayda saglamaktadir.

Shields ve ark.’nin KMM’nin EDi-OKT bulgular ile ilgili 37 olgu ile yaptiklari
bir ¢aligmada, posterior golgelenme (%97), koroid kompresyonu (%100), RPE atrofisi
(%95) ve RAS (%92) en sik goriilen OKT bulgular olarak bildirilmistir.}?? Bizim
serimizde de benzer sekilde posterior golgelenme (%100,0) koroidde incelme (%2100,0),
RPE atrofisi (%100,0) ve RAS (%88,9) en sik goriilen OKT bulgularidir (Sekil 5.2).
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Sekil 5.2: Koroid malign melanomunun OKT bulgulari

5.1.2.2. KMM ve Koroid Neviisiiniin OKT Ozelliklerinin Karsilastirilmasi

KMM ve koroid neviisii kiyaslandiginda, KMM’de daha sik kubbe sekilli kontur,
RAS, intraretinal Kist, intraretinal hiperreflektif noktalar, EZ, ELM, DNT, DPT, INT de
diizensizlik izlendi. Bu farklar istatistiksel olarak anlamli bulundu (p<0,05).

Tiimdriin tizerindeki ortalama retina kalinligt KMM’de artis gosterirken, koroid
neviisiinde azalma gosterdi. KMM’deki bu artig, tiimoriin akut biiyiimesi ve RPE’de
yarattigi fonksiyon kaybi sonrasi retina katlarinda gelisen 6dem ile ilgilidir. Koroid
neviislerinde ise tiimoriin kronik seyri ve koroidde olusturdugu kronik bast sonucu retina
kalinliginda incelme izlenir. Koroid neviisiinde %14,3 oranla, KMM’de ise %88,9
oranla RAS saptandi ve fark istatistiksel olarak anlamliydi (p<0,001). RAS varligi,
retina kalmhgmda artis gibi tiimériin akut olarak biiyiidiigiiniin bir gostergesidir.!%
KMM’de RAS iginde %87,5 oranla kaba tiiysii fotoreseptorler izlendi. 1 regrese
KMM’de (%12,5) ise sarkit sekilli fotoreseptorler goriildii. Koroid neviislerinde RAS
icerisindeki  fotoreseptorler ise atrofik izlendi. RAS ig¢indeki kaba tiiysii
fotoreseptorlerin, sigsmis fotoreseptdr sonlanmalarini ya da lipofusin ile dolu makrofajlar

temsil ettigi diisiiniilmektedir.'*® Akut gelisen RAS iginde kaba tiiysii fotoreseptdrler
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izlenirken, RAS kroniklestik¢e ic¢indeki fotoreseptérler biiziisiip sarkit fotoreseptor
goriiniimii alir veya tamamen atrofiye olup yok olur. Ayrica KMM kroniklestikge
retinada incelme, retina iginde intraretinal kistler ve RPE tabakasinda hiperplazi veya

atrofi geligir.!?3

5.1.2.3. KMM’nin Otofléresans Ozellikleri

KMM’nin tanisinda otofloresans bulgulart i¢inde en Onemlisi lipofusin
birikimlerine bagli hiperotofloresan odaklarin  goriilmesidir. Koroid neviislerinin
KMM’ye transformasyonu ig¢in bildirilen risk faktdrlerinden bir tanesi lipofusin
birikimlerinin saptanmasidir. Calisma grubumuzda KMM’lerde fundus muayenesinde
%68,4 oranla, SW-AF goériintiilemede ise %88,8 oranla lipofusin tespit edildi. Giindiiz
ve ark. melanositik lezyonlarda goriilen lipofusin birikimlerinin SW-AF goriintiilerde
klinik muayeneden daha yiiksek hassasiyet ile tespit edildigini bildirmigtir.1?*

KMM’nin otofldresan ozellikleri ile ilgili en fazla olgu sayis1 ile yapilmis
arastirma Shields ve ark. tarafindan yiiriitiilmiistiir.*3® Bu seride 51 KMM olgusunun
%76’sinde lipofusin birikimlerine bagli hiperotofléresan odaklar izlenmistir. Bizim
calismamizda ise bu oran %388,8’dir. SW-AF goériintiilerde KMM i¢in ayirici tanida bir
diger 6nemli bulgu, RAS’a bagl hiperfloresans odaklarin izlenmesidir. Shields ve
ark.’nin ¢alismasinda RAS %090 siklikla izlenirken, bizim serimizde bu oran %77,8dir.

5.1.2.4. KMM ve Koroid Neviisiiniin Otofléresans Ozelliklerinin
Karsilastirilmasi

Koroid neviisi ve  KMM’nin SW-AF bulgularim1 karsilastiran ilk c¢alisma
Lavinsky ve ark. tarafindan yapilmistir. Bu ¢alismada, koroid neviislerinin karakteristik
bir otofloresans paterni gostermedigi fakat KMM  nin lipofusin birikimlerine bagli olarak
konfluent paternde otofldresans gdsterdigi bildirilmistir.}% Giindiiz ve ark. 30 melanotik
lezyon ile yaptiklar1 bir c¢aligmada hiperotofloresans  paternlerini,  diffiiz
(hiperotofloresans gosteren timor alam1  >%50) ve yamali hiperotofloresans
(hiperotofloresans gosteren tiimor alani <%50) olarak siniflamigtir. KMM’lerde diffiiz

veya yamali patern izlenirken, koroid neviislerinin tamaminda ise yamali paternde
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otofldresans izlenmistir. Timor c¢apr ve timor kalinligimin artmasi ile diffiiz tip
otoflresans paterni arasinda istatistiksel olarak anlamli bir iliski saptanmustir.*?®

Bizim serimizde koroid neviisleri siklikla izootofléresan (%44,0) veya
hipootofloresan (%40,0), KMM’ler ise hiperotofloresan (%88,8) izlendi ve bu fark
anlamli bulundu (p=0,008). KMM’ler yamali1 (%50,0) ya da diffiiz paternde (%50,0)
hiperotofloresans, koroid neviisleri ise noktasal paternde (%75,0) ya da yamali (%25,0)
paternde hiperotofloresans gosterdi ve bu fark istatistiksel olarak anlamli bulundu
(p=0,015). KMM’de, koroid neviislerine kiyasla RAS ve lipofusine bagh
hiperotofloresan odaklar daha sik izlendi ve bu fark istatistiksel olarak anlamliydi
(p<0,05).

Stipheli pigmentli koroidal bir lezyonda; timor kalinligin USG’de 2 mm’den
biiylik olmasi, fundus fotografinda tiimor taban capmin 5’mm’den biiylik olmasi,
semptom olusturmasi, OKT’de subretinal sivi, SW-AF goriintiilemede lipofusin ve
USG’de akustik bosluklarin izlenmesi koroid neviislerinin KMM’ye transformasyonu
i¢in tanimlanmuis risk faktdrleridir (To Find Small Ocular Melanoma Doing IMaging).?*
Ayrica OKT’de RAS izlenmesi ve RAS ig¢inde kaba tiiysii fotoreseptorlerin olmasi,
intraretinal kist ve hiperreflektif noktalarin varligi, dis retina katlariin hasarli olmasi,
retinanin 0demli olmas1 ve SW-AF goriintiilemede hiperotofléresans olmasi ve bunun

diffiiz paternde olmas1t KMM lehine siiphe arttiran diger dnemli bulgulardir.
5.1.3. SINIRLI KOROID HEMANJIOMU

5.1.3.1. SKH’nin OKT Ozellikleri

Rojanaporn ve ark. 10 SKH’nin EDI-OKT bulgularin1 arastirdiklar1 ¢alismada en
stk goriilen bulgulari; kubbe sekilli kontur (%2100,0), posterior golgelenme (%100,0),
intrarretinal 6dem/kist (%70,0), RAS (%70,0) varligi ve RPE degisiklikleri (%60,0)
olarak bildirilmistir. Tiimdrlerin hicbirinde koroid kompresyonu izlenmemistir.*?” Bizim
23 olguluk serimizde de benzer sekilde kubbe sekilli kontur (%100,0), posterior
golgelenme (%100,0), RPE degisiklikleri (%91,3), RAS (%82,6), intrarretinal 6dem/kist
(%82,6) varlig1 en sik bulgulardi. Tiimorlerin hi¢birinde koroid kompresyonu izlenmedi
(Sekil 5.3).
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Sekil 5.3: Koroid hemanjiomunun OKT bulgular:

SKH’de KMM’ye benzer sekilde OKT’de, kubbe sekilli kontur, RAS,
intraretinal 6dem, lipofusin ve dis retinal katlarda hasar izlenir. SKH’de KMM’nin
aksine, koroid kompresyonunun izlenmemesi ayirici tanida 6nemlidir.

Calismamizda SKH {izerinde ve olgularin saglam goziine kiyasla DRK’da
anlamli bir fark izlenmedi (p=0,4), IRK’da ise anlamli bir artis saptand1 (p=0,023). Her
ikisi de kronik seyirli olmasina ragmen, ¢alismamizda SKH’de koroid neviisiiniin aksine
DRK’da incelme saptamandi. Dis retinanin beslenmesi koryokapiller damar agi
tizerinden gergeklesmektedir. Koroid neviisti, koroidde ve koryokapiller tabakada
kompresyon yaratir. Dis retinanin beslenmesi, kronik basi etkisi ile azalir ve sonucta
atrofi izlenir. SKH’de ise koroidde kompresyon yoktur, aksine koroid damarlarinda
genisleme sdz konusudur ve dis retinada atrofi izlenmez. SKH’de gériilen IRK’daki artis
hemanjiomun, pompa gorevi géren RPE’de yarattigi atrofi ve fonksiyon kaybi ile
retinanin sivi dinamiklerinin etkilenmesi ile iligkili olabilir. Bir diger hipotezimiz ise
SKH’dan salinan vazoaktif ve vazoproliferatif mediatorlerin i¢ retina katlarinda bulunan
superfisyal ve derin retinal kapiller pleksusda olusturdugu vaskiiler angorjman ve
kapiller kacak sonucu IRK’da artis olusmasidar.

SKH’de ve saglam go6zlerde binarizasyon sonrasi koroidin limen ve stroma

oranlar1 karsilagtirildiginda, SKH’de liimen oraninda anlamli bir artis, stroma oraninda

75



ise anlamli bir azalma saptand1 (p=0,028). Histopatolojik preperatlarda, normal koroid
dokusuna kiyasla SKH’de genislemis damar yapilar1 ve minimal stromal doku izlenir
(Sekil 5.4).*® Binarizasyon ile OKT goriintiilerinde liimen oraninda artis, stroma

oraninda ise azalma saptanmasi histopatolojik bulgulari in vivo olarak desteklemektedir.
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Sekil 5.4: Sinirli koroid hemanjiomunun histopatolojik goriintiisii

Kavernoz tip hemanjiomda; dilate, kanla dolu, tek katli endotelle kapli genis
damar yapilart ve minimal intervaskiiler stromal doku izlenmektedir. RPE hiicrelerinde
proliferasyon goriilmektedir. (H&E; x50) (Witschel H, Font R. Hemangioma of the
choroid. A clinicopathologic study of 71 cases and a review of the literature. Surv
Ophthalmol. 1976;20.415-431.)

5.1.3.2. SKH’nin Otofloresans Ozellikleri

Literatiirde SKH’de SW-AF goriintiileme bulgular ile ilgili, Ramasubramanian
ve ark.’nin yaptig1 tek bir ¢alisma mevcuttur. 1?8 Bu calismada 12 olguda SKH siklikla
izootofloresans (%58) ve hipootofloresans (%42) gostermistir. Olgularin %16,6’sinda
lipofusine bagli hiperotofléresan odaklar izlenmistir. Bizim serimizde de 16 SKH’de
siklikla hipootofloresans (%75) gosterirken ve tiimorlerin %31,3’{inde lipofusine bagh
hiperotofléresans odaklar izlendi.

Serimizde koroid nevisleri siklikla  izootofloresans, SKH  siklikla
hipootofloresans, KMM ise siklikla hiperotofldresans gostermistir. SW-AF goriintiilerde
SKH’de KMM’deki gibi yiiksek oranda RAS izlenirken, koroid neviisiinde RAS
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nadirdir. Lipofusin birikimlerine bagli hiperotofloresans en stk KMM’de izlenirken,

koroid neviislerinde ve SKH’de bu oran daha azdir.
5.1.4. KOROID METASTAZI

5.1.4.1. Koroid Metastazimin OKT Ozellikleri

Al-Dahmash ve ark. 14 koroid metastazinda EDI-OKT bulgularin
arastirmiglardir. Koroid metastazi en sik olarak olgularin %50’sinde meme kanserine
bagli gelismistir. Bu seride koroid metastazlari %93 oranla amelanotik izlenmistir.
OKT’de olgularin %93’linde koroid kompresyonu, %79’unda RAS, %64’linde inisli
cikish kontur, %36’sinda ise kubbe sekilli kontur ve %7’sinde lipofusin birikimleri
izlenmistir.'?® Bizim serimizde 5 koroid metastazinda %40,0 oranla akciger kanseri, en
stk primer patolojiydi. Timorlerin tamamu amelanotikti. OKT  bulgularim
inceledigimizde tiim tiimdrlerde inisli ¢ikisli kontur (%2100,0), koroid kompresyonu
(%100,0), RAS (%100,0) izlendi. RAS iginde %20,0 oranla kaba tiiysii fotoreseptorler
izlenirken %80,0 oranla fotoreseptor atrofisi mevcuttu. Tiimdrlerin tamaminda RPE’de
atrofi veya hiperplazi seklinde degisiklikler ve EZ’de diizensizlik, %60,0’1nda ELM’de
diizensizlik, %20,0’sinde intraretinal Kistler izlendi.

Koroid metastazlarinda KMM’ye benzer sekilde koroid kompresyonu, RAS, dis
retina katlarinda degisiklikler sik izlenirken, kaba tiiysii fotoreseptorler KMM’de daha
sik izlenir. Koroid metastazlarinda KMM’den farkli olarak kontur inisli ¢ikislidir.

5.1.5. KOROID OSTEOMU

5.1.5.1. Koroid Osteomunun OKT Ozellikleri
Koroid osteomunda tiimore 6zgii EDI-OKT 6zellikleri ve ilk kez Pellegrini ve ark.
tarafindan tanimlanmistir ve bu 6zellikler ‘multiple intralezyonel katmanlar, ‘siingerimsi
gdriiniim’ ve ‘intralezyonel damarlar’dir.** Daha sonra EDI-OKT’deki bu tanimlamalar
Navajas ve ark, Hayashi ve ark, Shields ve ark. tarafindan yapilan g¢alismalar ile
genisletilmistir.1*1 13 Kalsifiye koroid osteomlarinda tanimlanan bu énemli 6zellikler ve

histopatolojik karsiliklart su sekildedir:
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. Dantel sekilli reflektif patern (Siingerimsi kemik): Hiporeflektif matriks
icerisinde, hiperreflektif benekler seklinde izlenen kompakt trabekiiler kemik
yapidir.

Multiple horizontal reflektif katmanlar: Enine yerlesmis trabekiiler kemik
dokusu i¢inde kemik lamellaridir.

Hiperreflektif horizontal lamel: Kalin, tek katmanli, hiperreflektif sement
cizgisidir.

Hiporeflektif odaciklar: Lezyon i¢inde hiporeflektif oval, yuvarlak bosluklar
seklinde izlenen, Gass’in tamimladig1 osteoma karakteristik Oriimcek sekilli
damar agidir.

Horizontal paralel tiibiil: Haversian vaskiiler kanallaridir.

. Vertikal paralel tiibiil: Volkman vaskiiler kanallaridir.

Dekalsifiye osteomlar i¢in ise 2 dnemli EDI-OKT bulgusu tanimlamigtr: 3!

Hiperreflektif lamellar goriiniim: Atrofiye tiimordeki rezidi lamellardir.
Hiperreflektif tepecik: Parsiyel dekalsifikasyona bagli deorganize siingerimsi
kemik dokudur.

Bu arastirmalar igerisinde en kapsamlisi Shields ve ark. tarafindan, 15 koroid

osteomu ile yapilmistir.’®*® Bu seride tiimérlerin %40°1 total kalsifiye, %53’ii parsiyel

dekalsifiye, %7’si ise total dekalsifiye izlenmistir. OKT’de koroid osteomlarinin

%47’sinde ondiilan kontur, %40’inda kubbe sekilli, %13’linde ise plato sekilli kontur
izlenmistir. Tiimorlerin %60’ 1nda RPE degisiklikleri, %27 sinde RAS ve %27’sinde EZ

hasar1 bildirilmistir. Tiimér i¢ yapisinin EDI-OKT 6zelliklerine bakildiginda tiimérlerin

timiinde multiple horizontal reflektif katmanlar, %60’inda hiperreflektif horizontal

lamel, %40’1nda ise dantel sekilli reflektif patern izlenmistir.

Bizim serimizde 7 koroid osteomu, %71,4 oranla kalsifikasyon, %28,6 oranla

parsiyel dekalsifikasyon gosterdi. OKT bulgularina baktigimizda lezyonlarin tamaminda

koryokapiller kompresyon, %71,4’inde kubbe sekilli kontur, %14,3linde ondiilan sekilli
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kontur ve %14,3’tinde plato sekilli kontur izlendi. Olgulardan %71,4’inde RPE ve
%57,1’inde EZ’de diizensizlik ve %14,3’linde RAS izlendi.

Bizim serimizde kalfisiye 5 koroid osteomunun %80,0’inde multiple reflektif
katmanlar, %60,0’inda dantel sekilli reflektif patern, %60,0’inda hiperreflektif
horizontal lamel, %40,0’inda ise hiporeflektif odaciklar izlendi. Vertikal ve horizontal

tubiller izlenmedi.

5.1.5.2. Koroid Osteomunda Dekalsifikasyon

Dekalsifikasyon, tiimorde kademeli atrofinin gostergesidir. Dekalsifikasyon
siirecine RPE ve koryokapiller tabakada atrofi eslik eder ve sonucta fotoreseptor atrofisi
gelisir. Dekalsifikasyon uzun donemde kotii gorsel prognoz igin risk faktoriidiir.
Dekalsifikasyon sonucu RPE’deki bozulma ile koryokapiller tabaka ve Bruch
membranindaki incelme KNV gelisimine zemin hazirlar. Timdr yiizeyindeki irregiiler
yapida artis ve ekskavasyon ile KNV olusum riski daha da artar. KNV gelisimi ile ilgili
bir baska teori ise neovaskiiler membranin osteomun bir uzantisi oldugudur.
Neovaskiiler membranda histolojik kesitlerde osteoklastlarin varliginin gdsterilmesi bu
hipotezi desteklemektedir.!® Calismamizda dekalsifiye koroid osteomlarmin her
ikisinde, dekalsifikasyon alanlarinda RPE ve EZ’de belirgin atrofi izlendi. Dekalsifiye
olgularn ikisinde koroid ekskavasyonu ve birinde KNV saptandi.

Serimizde EDI-OKT yapilan dekalsifiye koroid osteomunda hiperreflektif
lamellar gortiniim ve hiperreflektif tepecik izlendi. Bu olguda hiperreflektif lameller yap1
Bruch membraninin {izerinde de goriildii. Daha dnce Navajas ve ark ile Hayashi ve ark.
tarafindan da Bruch membrani {izerinde hiperreflektif lamellalarin goriildigi iki olgu
bildirilmistir. Koroidde izlenmesi gereken fakat OKT kesitlerinde Bruch membraninin
tizerine ilerleyen bu lamellar gdriiniimiim Bruch membranimin biitiinliigiinde bozulma
sonucu olustugu ileri siiriilmiistiir.’*>!3 Bizim olgumuzda da benzer sekilde Bruch
membran yirtig1 izlenmistir.

Dekalsifiye koroid osteomlarmin EDI-OKT Kesitlerinde tiimor igerisinde
vaskiiler kanallar izlenmemektedir. Buda bize tiimér dekalsifikasyonun asil nedeninin,

vaskiiler yapilarda gerileme oldugu hipotezini diisiindiirmektedir.
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5.1.5.3. Koroid Osteomunun Otofloresans Ozellikleri

Olgularin SW-AF goriintiileri incelendiginde, kalsifiye koroid osteomlar1 %66,7
oranla izootofloresan, % 33,3 oranla relatif hipootofldresan izlendi. Dekalsifiye alanlar
gelisen RPE atrofisine bagli her iki olguda da hipootofloresan izlendi. Dekalsifiye
alanlarda hipootofloresans, dekalsifikasyonun merkezinde ve muhtemelen lezyonun en
kalin oldugu yerde daha yogundu. Sisk ve ark.’min 6 koroid ostecomunda SW-AF
bulgularini bildirdikleri bir ¢calismada benzer sekilde, kalsifiye alanlar1 izootofldresans
dekalsifiye alanlarda ise hipootofloresans gostermistir.®

Optik sinir bas1 druseni, retinoblastom veya Kkalsifiye retinal embolide
kalfisikasyon iceren alanlar SW-AF goriintiilerde hiperotofloresan izlenir. Bu iig
durumda kalsifikasyon gosteren alanlar RPE’nin Oniindedir. SW-AF goriintiilerde
kullanilan 151k RPE tarafindan emilir ve koroiddeki kalsiyuma ulasamaz. Bu nedenle
koroid osteomunda oldugu gibi RPE’nin altinda kalan kalsifiye alanlar SW-AF
goriintiilerde izootofléresan veya relatif hipootofloresan izlenir.

Diger fundus tiimorlerinde oldugu gibi osteomda da lipofusin birikimi tiimoriin
biiyiiyebileceginin bir gostergesidir. Fundoskopik muayenede lipofusin birikimlerini
koroid osteomunun turuncu yiizeyinde ayirt etmek zordur. SW-AF goriintiileme,
lipofusin varligin1 daha hassas bir sekilde gosterir. Koroid osteomlarinda bilyiime gérme
kaybi igin risk faktorii oldugundan, SW-AF goriintiilerde lipofusinin gosterilmesi gorsel
prognoz i¢in dnemlidir.

Koroid osteomunun dekalsifikasyona gosteren alanlarinda RPE atrofisine bagl
otofloresans azalir. Dekalsifikasyona ilerleyen alanlarda ise RPE metabolik olarak strese
girer ve bu alanlar hiperotofléresan izlenir. SW-AF goriintiilerde dekalsifikasyon
simirindaki hiperotofldresan alanlar dekalsifikasyonun bu alana dogru genisleyeceginin
habercisidir. SW-AF goriintiilerde dekalsifikasyona ilerleyen alanlarin belirlenmesi
gorsel prognoz i¢in dnemlidir.

Koroid osteomunda, atrofiye olmus RPE’nin pompa fonksiyonu gérememesine
veya KNV varligima baglhi RAS goriilebilir. Taze RAS varliginda otofléresans artar,
fakat RAS’a RPE’de ve dis retinada atrofi eslik ediyorsa bu alanlar hipootofloresan

izlenir.
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5.2. RETINA PIGMENT EPITELI TUMORLERI
52.1. RETINA PIGMENT EPIiTELINIiN KONJENITAL HiPERTROFiSi

5.2.1.1. RPEKH’nin OKT Ozellikleri

Calisma grubumuzda 5 RPEKH’nin hepsinde OKT’de diiz kontur izlendi.
Tiimorlerin %80,0’inde lakiinalarda RPE atrofisi ve lakiinalar arasinda RPE hiperplazisi,
%20,0’sinde ise total RPE atrofisi mevcuttu. Tiimorlerin hepsinde RPEKH nin tam
sinirindan baslayan EZ, ELM, ONL atrofisi izlendi.

RPEKH’nin karakteristik EDI-OKT bulgusu subretinal kleftlerdir. Bizim ¢alisma
grubumuzda olgularin hicbirinde kleft izlenmedi. Fung ve ark. 18 RPEKH’de EDI-OKT
bulgularini aragtirmis ve lezyonlarin %33 {inde subretinal kleft saptamistir. Bu seride
bizim verilerimize benzer sekilde, lezyonlarin tamaminda diiz kontur izlenmis,
%89’unda RPE hiperplazisi, timiinde lezyon simirinda baglayan fotoreseptdr atrofisi

bildirilmistir.**’

5.2.1.2. RPEKH’nin Otofloresans Ozellikleri

Serimizde SW-AF gorintiilerin  timiinde RPEKH’ler hipootofloresan,
RPEKH’ler iizerinde goriilen lakiinalar ise izootofloresan izlendi. Lloyd ve ark. elektron
mikroskobu ile RPEKH’nin histopatolojik bulgularini incelemistir. Bu ¢alismada RPE
hiicrelerinin normalin 2 kati uzunlugunda oldugunu, sitoplazmalarinin ise ¢ok yogun
pigment graniilleri ile dolu oldugunu bildirmis ve fléresan mikroskobu ile bu hiicrelerde
otofloresans elde edememistir. Bir baska deyimle RPEKH’de RPE hiicrelerinde
lipofusin pigmenti saptamamistir. RPE’nin SW-AF goriintiilerde de otofléresans kaynagi
lipofusindir bu nedenle, lipofusin igermeyen RPEKH, SW-AF goriintilerde
hipootofloresan izlenir. Lakiinalarda RPE yoktur ve retina bu alanlarda direk olarak
Bruch membranma yaslanir. SW-AF goriintiilerde lakiinalar ciplak skleradan gelen
otofloéresansa bagli izootofloresan veya relatif hiperotofloresan izlenir. NIR-AF
goriintiilerin otofldresans kaynagi ise melanindir. RPEKH pigmentli oldugu i¢in lezyon

NIR-AF goriintiilerde hiperotofloresans gostermektedir.
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5.2.2. RETINA ve RETINA PIGMENT EPIiTELININ KOMBINE
HAMARTOMU

Calisma grubumuzda 4 RRPEKH mevcuttu. Tiimérlerin %50,0’si peripapiller,
%50,0’si makiiler alanda yerlesim gosterdi. EDI-OKT tiimérlerin hepsinde preretinal
fibrozis, vitreoretinal traksiyon, retinal disorganizasyon mevcuttu ve RPE intakti.
Retinal disorganizasyon lezyonlarin %50,0’sinde tam kat, %50,0’sinde ise yalizca i¢
retina katlarinda izlendi. RRPEKH’lerin %75,0’inde RPE’de diizensizlik, %75,0’inde
EZ’de hasar ve tiimiinde intraretinal kistoid bosluklar saptandi. Yapilan ¢aligmalarda
RRPEKH i¢in OKT’de 3 karakteristik 6zellik tanimlanmistar:2381%°

1. Vitreoretinal ara yiizeyde ¢ekintiye bagli ILM’de goriilen mini tepeler,

2. Vitreoretinal ara yilizeyde ¢ekintiye bagli i¢ retina tabakalarinda goriilen
katlanma seklinde maksi tepeler,

3. Distorsiyon nedeni ile DPT’de goriilen testere disi goriiniimii (omega isareti).

RRPEKH’ye spesifik OKT bulgular1 degerlendirildiginde tiimorlerin %75,0’inde
maksi tepeler, %50,0°sinde mini tepeler, %25,0’inde ise omega isareti izlendi. SW-AF
goriintiilerde tiimorlerin - %75,0’inde  hipootofloresans, %?25,0’inde izootofloresans
izlendi. Peripapiller yerlesimli I RRPEKH’de KNV ve subretinal hemoraji izlendi.

RRPEKH’nin OKT ve FOF goriintiileme bulgularinin arastirildigi en kapsaml
calisma Gupta ve ark. tarafindan 50 goz iizerinde yapilmstir.”® Bu seride tiimorlerin
%54°t  makiiler, %36’s1 peripapiller, %210’u periferik yerlesimlidir. Retinal
disorganizasyon tiimorlerin %42’sinde tam kat, %58’inde i¢ retinada izlenmistir.
Timoérlerin %33’tinde RPE’de diizensizlik, %35’inde EZ’de hasar bildirilmistir.
OKT’de mini tepeler %73, maksi tepeler %55, omega isareti ise %60 siklikla
izlenmistir. Bu ¢aligmada makiiler ve peripapiller RRPEKH’nin OKT 6zellikleri
karsilagtirilmistir. Peripapiller RRPEKH’lerde istatistiksel olarak anlamli sekilde daha
sik tam kat tutulum, preretinal fibrozis, intraretinal kistoid bosluklar, RPE, EZ ve
DNT’de diizensizlik ve KNV saptanmistir. Yine bu seride olgularin %88’inde SW-AF
goriintiilemede lezyonlar hipootofloresan izlenmistir.

RRPEKH’de retinal disorganizasyon OKT’de her zaman tam kat degildir ve

yalnizca i¢ retinanin tutuldugu ve dis retinanin saglam oldugu olgular da mevcuttur. Dig
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retina katlarinin her RRPEKH’de etkilenmemesi fakat i¢ retinal katlarin her zaman
disorganize izlenmesi, RRPEKH’nin RPE hiicreleri yerine, i¢ retinal katlardan koken
aldig1 hipotezini dogurmaktadir. Ayrica RRPEKH’li gbzlerde yapilan ERM cerrahisinde
alinan zarlarin histopatolojik incelemelerinde, RPE hiicresi saptanmadigini bildiren
calismalar mevcuttur ve bu sonuglar da hipotezi desteklemektedir.1*° Bu konunun detayli
olarak aydinlatilabilmesi ve desteklenmesi i¢in baska histopatolojik ¢alismalara ihtiyag

vardir.

5.3. RETINA ve OPTiK DiSK TUMORLERI
53.1. OPTIK DiSK MELANOSITOMU

5.3.1.1. ODM’nin OKT Ozellikleri

Calismamizda 5 gézde ODM saptandi. OKT’de, tiimorlerin optik sinir lizerinde
bagparmag1 seklinde kabariklik gosterdigi, parmak sekilli kontur izlendi. ODM’lerin
hepsinde, timor {izerinde retina ve peripapiller sinir lifi tabakasinda disorganizasyon
mevcuttu. ODM’ler yogun pigment igerdiklerinden OKT Kesitlerinde derin posterior
golgelenme olusturur. Daha az pigmentli ODM’ler, OKT sinyallerini engelleyen
pigmentin daha az olmasina bagli, tiimor dokusu arkasina hiperreflektif bir transmisyon
gosterir. Calismamizda, ODM’lerin %60,0’1nda tiimor gerisinde posterior golgelenme,
%40,0’inda ise hiperreflektif transmisyon izlendi. Kesitlerde timér ve retina dokusu
arast smir belirgindir. Timori Orten retina dokusu iizerinde hiperreflektif noktalar
izlenir.** ODM’lerin %80,0’inde lezyon simir1 6niinde hiperreflektif noktalar izlendi. Bu
noktalar ilk kez Okuba ve ark. tarafindan tanmimlanmistir. Yazarlar hiperreflektif
noktalarin perivaskiiler alanda daha yogun oldugunu bildirmistir. Bu reflektif noktalarin,
timor nedeniyle damarlardan ekstravaze olan protein veya lipit igerikli materyal ya da
melanositomlar ve melanofaj hiicreleri olabilecegi iizerinde durulmustur.}*? Yapilan
histopatolojik ¢alismalarda da melanositomlarin kiigiik gruplar halinde diskte ve
peripapiller alanda damar etrafinda toplandigi ve melanofajlarin gliotik, disorganize

retinaya yerlestigi gosterilmistir.1*344 [LM biitiinliigii bozuldugunda melanositom
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hiicreleri vitreus kavitesinde goriilebilir.!*® Serimizde ODM’lerin hepsinde retinada,
%60,0’1inda ise arka vitreusta hiperreflektif noktalar izlendi.

ODM, retina ve koroide uzanim gosterebilir. Koroid uzanimi varsa RPE yukari
dogru yer degistirir ve normalde hiporeflektif goriilen koroid tabakalari iginde
hiperreflektif materyal izlenir. Retinaya uzanimi varsa, lezyon sinir lifi tabakasinda
hiperreflektif materyal olarak goriliir. Serimizde ODM’lerde %40,0 oranla koroid

uzanimi, %20,0 oranla retina uzanimi saptandi.

5.3.1.2. ODM’nin Otofléresans Ozellikleri

Melanositom hiicrelerinde lipofusin yoktur ve ODM SW-AF goriintiilerde optik
disk ile beraber hipootofloresan goriiliir. Disk ve lezyon smnir1 net olarak ayrilamaz.
NIR-AF gorintiilerde ise melanin yiikii nedeni ile ODM relatif hiperotofloresans
gosterir. Lezyon smirlarinin, disk smirindan ayrimi yapilabilir. Serimizde ODM’lerin
tamami1 SW-AF goriintiilerde hipootofloresan, NIR-AF goriintiilerde ise relative
hiperotofléresan veya izootofloresan izlendi. Zhang ve ark.’mn ODM’nin FOF
ozelliklerini arastirdiklar1 bir ¢alismada, SW-AF goriintillerde 8 goziin tamaminda

tiimoriin hipootofldresans gosterdigi bildirilmistir.4°
5.3.2. PRIMER VITREORETINAL LENFOMA

5.3.2.1. PVRL’nin OKT Ozellikleri

Serimizde 2 olguda PVRL izlendi. ilk olguda lenfoma tutulumu bilateral olarak
i¢ retina katlarinda izlendi. Timor plato sekilli ve hiperreflektifti. Lezyon gerisinde
golgelenme mevcuttu. Diger olguda ise tutulum bilateral olarak, subretinal alanda
konfluent hiperreflektif bant ayrica sub RPE diizeyinde hiperreflektif ayr1 multiple
nodiiller seklindeydi.

Retinal lenfoma retinanin farkli katlarinda infiltrasyon olusturabilmektedir.
Infiltrasyonlar hiperreflektif noktalar, hiperreflektif nodiileler veya hiperreflektif bantlar
seklinde goriilebilir.**” Retinal lenfomanin EDI-OKT bulgular ile ilgili yapilmis en
genis seri, Barry ve ark tarafindan 32 g6z iizerinde yapilmistir. Bu seride retina
tutulumu, olgularm %19’unde i¢ retinal katlarda, %>53’iinde subretinal alanda,
%16’sinda RPE’de, %9’unde sub RPE alaninda izlenmistir. Olgularin %16’sinda
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vitreusta hiperreflektif noktalar izlenmistir.!*® Yazarlar bunu vitreus yayilimi olarak
degerlendirmislerdir. Chan ve ark. murin modellerinde, vitreusa inokiile edilen lenfoma
hiicrelerinin retina ve sub RPE alanina migrasyon gosterip ¢ogaldigini gostermistir ve
ILM ve ELM’nin lenfoma hiicrelerine gegirgen oldugunu bildirmislerdir. 14° Bu sonuca
gore retinal lenfomada, vitreusta izlenen hiperreflektif odaklar vitreus tutulumu olarak

yorumlanabilir.

5.3.2.2. PVRL’nin Otofléresans Ozellikleri

SW-AF bulgular1 incelendiginde, OKT’de i¢ retinal katlarin tutuldugu olguda,
infiltratlar hipootofloresan izlendi. Diger olguda ise subretinal alanda bant seklinde
infiltrasyon gosteren alanlar hipootofléresan izlenirken, RPE altinda nodiiler tutulum
gosteren alanlar graniiler tarzda hiperotofloresans gosterdi. Aktif hastalikta, sub RPE
alanda izlenen lenfomat6z infiltratlarin RPE hiicrelerinde metabolik stres yaratmasi ya
da RPE hiicrelerinde lipofusin birikimine neden olmasit sonucu hiperotofloresans
goriiliir. Zamanla RPE hiicrelerinde gelisen atrofi sonrasi ile bu infiltratlar
hipootofloresan izlenir. Casady ve ark. 18 PVRL olgusunda yaptiklar1 bir ¢alismada
SW-AF bulgularini incelemis ve olgularin %61’inde graniiler paternde hiperotofloresans

saptamugtir. '

5.3.3. RETINAL ASTROSITIK HAMARTOM

5.3.3.1. RAH’n OKT Ozellikleri
RAH’1n SD-OKT bulgulart ile ilgili genis kapsamli bir aragtirma Shields ve ark.
tarafindan yapilmistir.®>! Bu seride RAH’larin tiimiiniin i¢ retinadan ve RSLT den kéken
aldig1 bildirilmistir. Timor morfolojileri siniflandirilmis ve tiimorlerin %6’siin plato,
%94’tiniin nodiiler sekilli oldugu bildirilmistir. Tiimorlerin %62’sinde kalsifikasyon
saptamustir. Bizim g¢alisma grubumuzda tiimorlerin %33,3’0 plato, %66,7’si nodiiler
sekilliydi ve %66,7’sinda kalsifikasyon saptandi. RAH’larin hepsinin RSLT’den koken
aldigr izlendi.
Pichi ve ark. RAH’1, EDI-OKT gériintiilerine gore 4 grupta smiflandirmistir. Tip
1 RAH; retina sinir lifi igerisinde soliter, diiz konturlu lezyonlardir. Tip 1 RAH’da

vitreoretinal ¢ekinti izlenmez, timorin altindaki norosensoryel retinada morfolojik
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degisiklikler yoktur. Tip 2 RAH; yiizeyden kabarik, hafif siddette retinal
disorganizasyon yaratan ve bir miktar vitreoretinal ¢ekinti olusturan lezyonlardir. Tip 3
RAH; diizensiz yiizeyli, kalsifikasyon iceren, giive yenigi seklinde Kistik bosluklar
iceren lezyonlardir. Tip 4 RAH ise igerisinde optik olarak bos, tek bir genis kavitasyon
bulunduran lezyonlar olarak tanimlanmstir.'* Pichi smiflamasina gore ¢alisma
grubumuzda tiimoérlerin %33,31 tip 2, %66,7’si tip 3 RAH’du.

Teknolojik gelismeler sonucu OKT cihazlarinin rezoliisyonu artinca, RAH’I1
gozlerde arka vitreusta hiperreflektif noktalar izlenmistir. Semenova ve ark. RAH’I1
gozlerde %75 oranla vitreusta hiperreflektif noktalar gozlemlemistir.!®®  Yazarlar,
vitreustaki bu hiperreflektif noktalarin astrositomlarin vitreus yayilimi ya da vitreus
inflamasyonu olabilecegini 6ne slirmiislerdir. RAH’li olgularda yapilan vitreus
biyopsilerinde astrositom hiicreleri gosterilmistir.?>>1%* Literatiirii baktigimizda ise
RAH’a eslik eden vitrit olgusu yoktur. Bizim olgularimizdan birinde hiperreflektif
noktalar, lezyon i¢i kaviter bosluklarda ve arka vitreusta izlendi (Sekil 4.21). Bu
kavitelerin vitreus ile baglantis1 yoktu, bu da bizi hiperreflektif noktalarin vitrit kaynakl
olabilecegi hipotezinden uzaklastinp RAH’dan dokillen hiicreler oldugunu

diistindiirmektedir.

5.3.3.2. RAH’n Otofléresans Ozellikleri

Semenova ve ark. 20 RAH olgusunda FOF bulgularini incelemis ve OKT’de kist
iceren lezyonlarda hiperotofloresans, kist icermeyen lezyonlarin hipootofloresans
gosterdigini bildirmistir. Calisma grubumuzda FOF goriintiileme yapilan tip 3 RAH,

lezyon merkezinde daha yogun olmak tizere hiperotofloresans gosterdi.
5.3.4. RETINAL HEMANJIOBLASTOM

Calisma grubumuzda jukstapapiller yerlesimli retinal hemanjioblastomun OKT
kesitinde, i¢ retinada diizgiin sinirli ve kubbe seklinde, ekzofitik biiyiiyen lezyon izlendi.
Lezyonun intrensek yogun kapiller kanallarina bagli posterior goélgelenme ve cevre
retina dokusunda intraretinal 6dem olusturdugu saptandi. Perifer yerlesimli retinal

hemanjioblastomda ise yogun subretinal eksudasyona bagli makiila yildiz1 goériiniimii
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izlendi. Retina hemanjioblastomun OKT 6zellikleri ile ilgili literatiirde yayinlanmis olgu

serisi yoktur.
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6. SONUCLAR

Gozlin arka segmentinin benign ve malign Ozellikte birgok tlimori
tanimlanmistir. Bu timdrlerin okiiler onkoloji pratiginde yalnizca fundoskopik muayene
ile birbirinden ayrimi ¢ogu zaman miimkiin olmamakta ve yardimci tani testlerine
thtiyag duyulmaktadir. Bu tiimorlerin tanimmmasi, benign ve malign tlimorlerin
birbirinden ayrilmasi okiiler morbidite ve hasta mortalitesi i¢in kritiktir. Bu ayirici
taninin dogru yapilmasi, en akilc1 tani testlerin secilmesi ve optimal tedavinin
ayarlanmasi organize bir yaklasim gerektirmektedir. Bu g¢alismada amacimiz arka
segment tiimorlerinde OKT ve FOF goriintiilleme bulgularin1 6zetlemektir.

Calismamiza Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Goz Hastaliklar1 Anabilim Dali
Tiimor Servisi’nde, Mart 2016 — Mart 2019 tarihleri arasinda, retina ve koroid tiimori
tanist alan 110 hastanin 113 gozii dahil edildi. Hastalarin OKT ve FOF bulgular
retrospektif olarak incelendi. Olgularin 35’inde koroid neviisii, 19’unda KMM, 23’{inde
SKH, 7’sinde koroid osteomu, 5’inde koroid metastazi, 5’inde RPEKH, 4’iinde
RRPEKH, 5’inde ODM, 3’inde RAH, 2’sinde vitreorctinal lenfoma, 2’sinde
hemanjioblastom mevcuttu.

OKT’de koroid neviisiit ve KMM’de kubbe sekilli kontur, koroid kompresyonu,
hiperreflektif tiimdr 6n yiizli ve posterior gélgelenme izlendi. KMM’de koroid neviisiine
kiyasla daha sik RAS, RAS i¢inde kaba tiiysii fotoreseptorler, intraretinal kist, RPE’de
ve dis retinal katlarda diizensizlik/atrofi izlendi. Koroid neviisiinde ise daha sik RPE
dekolmani izlendi. Koroid neviisiinde retina katlarinda incelme mevcuttu. SW-AF
goriintiilerde koroid neviisleri daha ¢ok izootofloresans ve hipootofldresans gosterirken,
KMM’de RAS ve lipofusin varligina bagli daha sik hiperotofloresans izlendi.

SKH’de OKT’de kubbe sekilli kontur, hiperreflektif tiimor 6n yiizli ve posterior
golgelenme izlendi. Koroid neviisi ve KMM’nin aksine koroid kompresyonu
saptanmadi. KMM’ye kiyasla benzer sekilde sik RAS, intraretinal kist, dig retinal
katlarda hasar, fakat daha az siklikla kaba tiiysii goriiniimde fotoreseptorler izlendi. OKT
Olgtimlerinde hastalarin saglam goziine gore DRK’da anlamli bir fark saptanmazken,

IRK’da artis saptandi. Koroidin liimen ve stroma oranlarinda liimen lehine bir arts
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mevcuttu. SKH’de SW-AF goriintiilerde daha siklikla hipootofloresans izlendi.
Lipofusin birikimleri KMM’ye kiyasla daha az siklikla izlendi.

Koroid metastazinda OKT’de inisi c¢ikishi kontur, koroid kompresyonu,
hiperreflektif tiimor 6n yilizii ve posterior golgelenme izlendi. SS-OKT Kesitinde
koroidde hiperreflektif kiimeler seklinde organize olmus, irregiiler i¢ yapidaki metastatik
dokunun tiim koroidi doldurdugu izlendi.

Koroid osteomunda kubbe sekilli kontur, hiperreflektif tiimoér on yiizii ve
posterior golgelenme izlendi. Kalsifiye osteomlarda lezyonun i¢ yapisinda kemik
lamellalar1; multiple reflektif katmanlar, siingerimsi kemik yapilar; dantel sekilli
reflektif yapilar, kemik iliginde izledigimiz Oriimcek sekilli damar kesitleri ise;
hiporeflektif odaciklar olarak izlendi. Dekalsifiye osteomlar igerisinde damar yapisi
gozlenmezken, RPE’de ve dis retina katlarinda atrofi izlendi. SW-AF goriintiilerde
kalsifiye alanlar izootofloresan, dekalsifiye alanlar ise hipootofloresan izlenirken
dekalsifikasyonun siddeti artik¢a hipootofléresansin siddetinin de arttig1 gézlemlendi.

RPEKH’nin OKT bulgularinda diiz kontur, lezyon sinirinda baslayan EZ atrofisi,
RPE hiperplazisi izlenirken lakiina alanlarinda RPE atrofisi mevcuttu. SW-AF
goriintiilerde lezyon hipootofloresan, lakiinalar ise izootofléresan izlendi.

RRPEKH olgularinda OKT’de preretinal fibrozis, vitreoretinal traksiyon ve
retinal disorganizasyon, intraretinal kistik bosluklar izlendi. Lezyona spesifik OKT
bulgular1 mini tepeler, maksi tepeler, omega isareti idi. SW-AF goriintlilerde lezyon
hipootofloresan izlendi.

ODM’de OKT’de parmak sekilli kontur, posterior golgelenme timdr {izerini
orten retinada hiperreflektif noktalar ve retinal disorganizasyon izlendi. SW-AF
goriintiilerde lezyon hipootofldresans gosterdi.

Vitreoretinal lenfomada OKT’de, RPE altinda hiperreflektif nodiil tarzi,
subretinal alanda hiperreflektif bant tarzi ve i¢ retina katlarinda hiperreflektif infitratlar
izlendi. SW-AF goriintiilerde i¢ retinay1 ve subretinayi tutan infiltratlar hipootofloresans
gosterirken, sub RPE’deki hiperreflektif nodiiller graniiler tarzda hiperotofloresans

gosterdi.
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RAH’da OKT’de lezyonun RSLT’den koken aldigi, posterior golgelenme ve
retina katlarda disorganizasyon yarattigi izlendi. Kalsifiye lezyon iginde giive yenigi
tarz1 kistoid bosluklar veya ici bos kaviteler izlendi.

Hemanjioblastomun OKT goriintiisiinde lezyonun i¢ retina katlarinda ekzofitik
bliytidiigli, posterior golgelenme ve lezyon ¢evresindeki retinada intraretinal 6dem
olusturdugu izlendi. Perifer yerlesimli lezyonlarin makiilada yogun eksudasyon
olusturdugu gozlemlendi.

OKT ve FOF goriintiileme okiiler onkoloji pratiginde kullanilan noninvazif,
kolay uygulanabilir tan1 yontemleridir. Arka segment tiimdrlerinin ayirict tanisinda, sik
goriilen ve karakteristik OKT ve FOF goriintiileme bulgular1 yol gostericidir. Klinik
pratikte bu bulgularin belirlenmesi, gereksiz tetkik ve invazif islemlerden hastay1 ve
hekimi korumaktadir. Bizim c¢alismamizin kisithiliklar1 her olguda FOF goriintiileme

uygulanamamasi, hasta izlem verilerinin olmamasi ve ¢alismanin retrospektif olusudur.
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OZET

Amac: Koroid, retina pigment epiteli, retina ve optik disk tiimérlerinin tanisinda
optik koherans tomografi (OKT) ve fundus otofloresans goriintiileme (FOF) bulgularini
tanimlamak.

Gereg ve Yontem: Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Goz Hastaliklar1 Anabilim
Dali Tiim6r Servisi’'nde Mart 2016 — Mart 2019 tarihleri arasinda retina ve koroid
tiimori tanis1 alan 110 hastanin 113 gozii ¢aligmaya dahil edildi. Hastalarin tan1 aninda
¢ekilen OKT ve FOF goriintiileri retrospektif olarak incelendi.

Bulgular: Koroid neviisii, koroid malign melanomu (KMM), smirli koroid
hemanjiomu (SKH) ve koroid osteomunda, OKT’de kubbe sekilli kontur izlenirken,
koroid metastazlarinda inisli ¢ikislt kontur izlendi. SKH hari¢ diger koroid tiimérlerinde
koroid kompresyonu izlendi. KMM, FOF goriintiilerde genellikle hiperotofldresans
gosterirken, diger koroid tiimorleri ¢ogunlukla hipootofloresans ya da izootofléresans
gosterdi. Retina pigment epitelinin konjenital hamartomunda OKT’de diiz kontur,
lezyon sinirinda baglayan elipsoid zon atrofisi ve retina pigment epitel hipertrofisi, FOF
goriintiilerde ise hipootofloresans izlendi. Retina ve retina pigment epitelinin kombine
hamartomunda OKT’de preretinal fibrozis, vitreoretinal traksiyon ve retina
disorganizasyonu, FOF goriintiide ise hipootofléresans saptandi. Optik disk
melanositomunda OKT’de parmak sekilli kontur izlendi. Vitreoretinal lenfoma OKT’de
farkli retina katlarinda infiltrat seklinde tutulum gosterdi. Retinal astrositik hamartomda
lezyon i¢inde giive yenigi seklinde multiple kistik bosluklar ya da kaviteler izlendi.

Sonu¢: OKT ve FOF goriintilleme arka segment tiimorlerinin ayirici tanisinda
yol gostericidir.

Anahtar Sozciikler: Koroid tiimorleri, Retina pigment epiteli tiimorleri, Retina

ve optik sinir tiimorleri, Optik koherens tomografi, Fundus otofloresans goriintiileme
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SUMMARY

Purpose: To describe the findings of optical coherence tomography (OCT) and
fundus autofluorescence (FAF) imaging in choroidal tumor, tumors of the retina pigment
epithelium, retinal and optic disc tumors.

Material and Methods: 113 eyes of 110 patients diagnosed as retinal and
choroid tumors between March 2016 and March 2019 in Ankara University School of
Medicine, Department of Ophthalmology were included in this study. OCT and FAF
images taken at the time of diagnosis were reviewed retrospectively

Results: In choroidal nevi, choroidal malignant melanoma (CMM),
circumscribed choroidal hemangiomas (CCH) and choroidal osteoma, dome-shaped
contour was observed, while choroidal metastases showed lumpy bumpy contour on
OCT. Choroidal compression was observed in all choroidal tumors except CCH. While
CMM generally showed hyperotofluorescence on FAF images, other choroid tumors
mostly showed hypootofluorescence or isootofluorescence. Congenital hamartoma of the
retinal pigment epithelium revealed a flat contour, ellipsoid zone atrophy immediately at
the lesion border and retinal pigment epithelial hypertrophy on OCT and
hypootofluorescence on FOF images. Pretetinal fibrosis, vitreoretinal traction and retinal
disorganization were detected on OCT in the combined hamartoma of the retina and
retinal pigment epithelium, and hypootofluorescence was prominent in the FOF images.
Optic disc melanocytoma showed thumb-shaped contour on OCT. Vitreoretinal
lymphoma showed inftrates at the different layers of retina. In retinal astrocytic
hamartoma, moth-eaten appearance of multiple cystic spaces or cavities were observed
on OCT.

Conclusion: Characteristic and common findings of posterior segment tumors in
OCT and FAF guide clinicans in differential diagnosis.

Keywords: Choroidal tumor, Tumors of the retina pigment epithelium, Retinal

and optic disc tumors, Optical coherence tomography, Fundus autofluorescence imaging
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