Coats' Hastaligr*

Coats’ Disease

Oner GELISKEN', Berkant KADERLI?

GIRiS

ilk kez 1908 yilinda Coats'?, genellikle genc
erkeklerde tek tarafli olarak gérilen ve retina
damarlarindan gelisen kanamalar ve eksudasyonlarla
kendini gdsteren bir klinik tablo tanimladi. Bu klinik
tabloyu Coats 3 alt grupta siniflandirmigtir;

1. alt grupta sadece belirgin retinal eksudasyon,

2. alt grupta ek olarak retinal kanamalar ve damar
anomalileri

3. alt grupta da daha sonralar Von-Hippel®
tarafindan anjidomatéz retina olarak tanimlanan ve
eksudasyonla birlikte arterio-venéz malformasyonlarin
oldugunu belirtmistir.

Daha sonra ise Leber 4, Coats' hastaligr gibi yasg ve
cinsiyet egilimi gésteren ve multipl retinal anevrizmalar
ve bunlarin yol ach@ retinal dejenerasyonu seklinde
seyreden bir klinik tablo tariflemigtir. Her iki klinik
tablonun benzer &zellikleri olmasina ragmen, bu iki
durum uzun yillar Coats hastaligi ve Leber'in miliyer
anevrizmasi isimleriyle ayri  hastaliklar olarak kabul
edilmiglerdir. 1955 yilinda Reese %, her iki tablonun da
ayni hastah@in farkli asamalarini tesgkil ettiklerini
belirtmistir. Ayni araghrmaci, esas hastaligin retinal
eksudasyona ve dekolmana yol agan retinal damarlarin
bir tUr telanjiektazisi oldugunu ifade etmis ve hastalik
icin Coats' hastaligi terimini kullanmighr. Gass ¢ ise
Coats' hastaligini parafoveal retinal telanjiektasinin bir
formu olarak siniflandirmigtir. Ginimizde Leber
hastaligi Coats'in erken bir formu olarak kabul gérmekle
birlikte, Coats' hastaliginin retina damar hastaliklari ve
eksudatif retinopatiler icindeki tanimi ve vyeri hala
tartigmalidir 7.

Etyopatogenez

Hastaligin nedeni kesin olarak bilinmemektedir.
Enflamatuvar?8? ve endokrinolojik'® nedenler &ne
sUr0lmugse de, bu hipotezler yaygin kabul gérmemistir.
Black ve ark." oglunda Norrie hastaligi olan Coats'
hastalikli bir bayanda ve daha dnceden enuklie edilmis
olan? gézin birinde olmak Uzere toplam?® gézde Xp11.2

kromozomunun NDP geninde mutasyon saptamiglardir.
Aragtirmacilar bu mutasyonu Norrin protein eksikligine
yol acarak hastaliga neden oldugunu iddia
etmektedirler.

Patogenezde ise endotel hucrelerinde gecirgenligin
artmasi sonucunda retina icine lipoprotein yapida
maddelerin sizdigi ve bununda retinal édeme ve ileri
safhalarda da retina altinda sivi birikimine neden
oldugu ifade edilmigtir 7:12.

Klinik Ozellikler

Hastalik genellikle hayatin ilk iki onyili iginde
kendini gdsterse de, herhangi bir yasta ortaya cikabilir
71314 {leri yaslarda tespit edilen olgularin aslinda daha
gen¢ yaslarda hastaliga sahip olduklari, fakat
oftalmoskopik muayene yapilmadigi icin hastaligin
tespit edilemedigi dusintlmektedir. ileri yaslarda
gorilen olgular erken cocukluktakine oranla daha hafif
seyretmektedirler. Yine de ileri yaslarda Coats' hastaligi
ancak diger eksudatif retinopati nedenleri aragtinldiktan
sonra dUsUnUlmelidir. Hastalik sporadik olarak ortaya
ctkar, genellikle kalitim &zelligi ve eslik eden sistemik
bulgulari yoktur 7.

Herhangi bir irk egilimi olmamakla birlikte, hastalik
erkeklerde belirgin olarak (%75) daha sikhir 71315,
Olgularin %95'inde tek, %5'inde ise iki taraflidir. Cift
tarafli tutulum olsa bile klinik seyir genellikle asimetrik
olmaktadir. Yine de cift tarafli Coats' hastaligr antitesine
hala stphe ile yaklagilmaktadir, ¢inks literatirdeki
olgular birkagi hari¢ cogu tani kriterlerine tam olarak
uymamaktadir. Hastaligin neden siklikla tek tarafli
ortaya c¢ikhg ve erkek cinsiyeti tercih ettigi
bilinmemektedir.

Haostalar genellikle gérmede azalma, sasilik veya
|6kokori ile bagvurmaktadirlar. BUyuk cocuklarda
hastalik siklikla belirti vermez ve mutad oftalmoskopik
muayene sirasinda ortaya cikarhlir. On segment siklikla
normal olmakla birlikte, total retina dekolmani ve
sekonder neovaskiler glokom gelisen olgularda kornea
6demi, iris neovaskilarizasyonu ve buna bagl iris
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Resim 1: Coats' hastaligi olan bir olgunun alt temporal kadraninda
belirgin telanjiektazik damarlar izlenmektedir.

renginde koyulagsma, én kamarada kolesterolozis
g6rulebilir 7.

Coats' hastaliginin  oftalmoskopik bulgulari ise
retinal telanjiektaziler, genellikle arka kutupta gérilen
retina i¢i ve alt eksudasyonlar, nadiren de eksudatif
retina dekolmanidir. Retinal telanjiektaziler genellikle ek-
vator ve ora serrata arasinda yer alan periferik retinada
yerlegirler (Resim 1). En sik inferotemporal kadran tutul-
makla birlikte, her kadranda gérilebilir veya bitin kad-
ranlari birlikte tutabilir. Telanjiektaziler, yer yer kicik
anevrizmal yapilanma gdsteren yaygin kapiller genis-
leme alanlandir. Olgularin 1/3'Unde telenjiektazik yapi-
lar arka kutba ve major vaskiler arka kadar uzanmakla
birlikte, makiler tutulum olgularin ancak %5'inde
gorolir. Benzer sekilde, ana retinal arter ve venlerin
anevrizmal dilatasyonu da oldukc¢a nadirdir 7:14-16,

Eksudasyon genellikle altin sarisi renginde retina igi
lipoproteinéz birikimler seklinde gézUkiur. Eksudasyon
alani genellikle telanjiektazik alandan genistir ve
makilaya dogru yayilma &ézelligi gdsterir (Resim 2).
Olgularin ¥4'inde periferik telanjiektazik lezyondan
baglayan ve makilaya kadar retinayr diffoz olarak tutan
eksudasyon gbéze c¢arpar. Eksudasyonun neden
makilaya  dogru  yayilma  egiliminde  oldugu
bilinmemektedir. Makilanin uzun sireli tutulumunda
gorsel prognoz kétidir ve dzellikle hastalik igin tipik
olan koyu sari renkli eksudasyon veya gri-beyaz nodul
gérinim geri déntgimsuz hasarin habercisidirler 7 1416,

Tedavisiz kalan hastalarda  telanjiektazik yapilar
nadiren kendiliginden gerileme gésterseler de!?,
genellikle telanjiektazik alandan baslayan ve giderek
etrafa yayilan eksudatif retina dekolmani ortaya ¢ikar.
Retina altinda biriken madde altin sarisi rengindedir ve
bazen parlak kolesterol kristalleri icerir. Eksudatif retina
dekolmani iris-lens diaframini éne itecek ve sekonder
glokoma yol acabilecek kadar buyUyebilir (Resim 3).
Eksudatif retina dekolmani kicik cocuklarda, &zellikle
de 3 yasin altindakilerde ¢ok siddetli seyretmektedir
71415 Hizli seyir gosteren olgularda ortaya ¢ikan en agir
komplikasyon olgularin %10'unda gérilen ve sikhkla

Resim 2: Temporal periferik retinada yer alan telanjiektazilerden
kaynaklanan ve tipik olarak makilaya ydénelmis retinal
ekstdasyonlar.

enUkleasyon gerektiren neovaskiler glokomdur. Bazi
ileri olgularda, ortaya cikan toksik maddelere ve artmig
g6z i¢i basincinin yol achd doku nekrozuna bagh
oldugu duginilen ve orbital selltliti taklit eden bir klinik
tablo tanmlanmigtir . Daha nadir gérilen
komplikasyonlar ise 6n kamara kolesterolozisi, retinal
kanamalar, vitre kanamasi, retina ici  kistler,
vazoproliferatif timérler, retinal ve disk
neovaskilarizasyonudur. llging olarak, telanjiektazik
alanlarda retina iskemik olmasina ragmen, retina ve
disk neovaskilarizasyonu olgularin sadece %3'Onde
ortaya ¢ikmaktadir”’.

Shields ve ark.” yakin zamanda Coats' hastaligi icin
yeni bir siniflandirma énermigtir. Bu siniflandirmada evre
1 ile sadece telenjiktazi varligi, evre ? ile tabloya
eksudasyonun eklenmesi, evre 3 ile ise hala glokoma yol
acmamis retina dekolmani ifade edilmektedir. Evre 4 ile
glokoma yol agmis yaygin retina dekolmani, evre > ile de
siklikla katarakt veya fitizis bulbi'nin esglik ettigi total
dekolmanl agrisiz ve kér bir géz kastedilmektedir.

TANI VE AYIRICI TANI

Coats' hastaligi tanisi unilateral patognomonik
klinik gértnims ile oftalmoskopik olarak konur.
Cocukluk caginda gézin arka segmentinde eksudatif
degisiklik gézlendigi durumlarda muhakkak iyi bir
periferik retina degerlendirilmesi yapilip Coats hastalig
ekarte edilmelidir. Floresein anjiyografi tanida yardimci
olmaktadir 417, Tipik ampul seklinde retinal
telanjiektaziler, kapiller tikaniklik alanlari, sizinti
gosteren bolgeler asikar sekilde belirginlegir (Resim 4).
Klinik olarak belirgin olmayabilen lezyonlarin da ortaya
ctkarilmasiyla tedavi planlanmasinda klinisyene yol
gosterir. Cocukluk caginda anjiyografinin giglik arz
ettigi durumlarda tanida floroskopi son derece yararli
olabilmektedir.

Hastaigin  daha ileri formlarinda, eksudatif
birikimlerin &zellikle retina altinda yayginlagmasi ve
belirgin eksudatif dekolmanin gelismesiyle tani guclik
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Resim 3: Seffaf lensin arkasinda toplanmig total eksudatif retina
dekolmani. Retina Uzerinde telanjiektazik damarlar belirgin
olarak izlenebilmektedir.

arz edebilir. Daha ileri klinik evrelerde ise hastalk
kargimiza 16kokori veya neovaskuler glokom tablosuyla
cikabilir. ileri evrelerde hastaligin diger Iékokori
yapabilen basta retinoblastom olmak Uzere konjenital
toksokariasis, konjenital katarakt, persistan hiperplastik
primer vitreus, total retina dekolmani, anjiyomatéz
retinadan ayirict  tanisinin - yapilmasi  gerekir.  Bu
hastaliklarin ekarte edilmesinde iyi bir aile anamnezi ve
muayenesi ¢ok dnemlidir. Ayrica ileri olgularda
ultrasonografi 20, bilgisayarli tomografi 2!, manyetik
rezonans'>??, yUksek ¢6z0UNnGrlokly doppler
ultrasonografi 28 tetkikleri ayirici tanida  kullanilabilen
yontemlerdir. Coats' hastaligi ayirici tanisinda en sik tani
sorunu yasadigimiz retinoblastomda kalsifikasyonlarin
varligi klinisyene yardimci olmaktadir. Diger yandan
subretinal mayinin eksfoliatif incelenmesinde timér
hicrelerinin yoklugunda gézlenen kolesterol kristalleri
ve pigment yUkli makrofajlarin saptanmasi Coats'
hastaligi tanisinda yardimer olabilmektedir 71524,

Cocukluk ¢agindan sonra daha ileri yaslarda Coats'
hastaligi benzer tablolari ortaya ¢ikarabilecek Eales
hastahgi, ven dal tikanikliklari ve eksudasyonla
seyredebilen diger damarsal hastaliklar ayirici tanida
degerlendirilmelidir.

TEDAVI

Coats' hastaligi tedavisinde erken dénemlerde en
etkili yéntem fotokoagulasyondur’” 131419, Lazer veya
Xenon ark fotokoagulasyonu ile damarsal anomali
bolgeleri, beslenme bozuklugu ve sizinti gdsteren tim
alanlar koagule edilmelidir.Tedavide cogu kez birden
fazla seansa ihtiyag duyulmaktadirTedavi uygulamasi
sonucunda erken dénemlerde arka kutupta yer alan
eksudalarin geriledigi ve periferik retinal degisikliklerin
ortadan kalkh@ gézlenir. Hastalarin tedavi seanslar
arasinda yakin takibi mUmkin ise floresein anjiyografik
degerlendirilmeleri yapilmali ve patolojik etkinligi
devam eden alanlara ilave koagulasyon uygulanmalidir.

Uyum gdsteren cocuklarda biyomikroskop altinda

Resim 4: Tipik bir Coats' hastaligi olgusunun floresein anjiyografisi.
Ampul seklinde retinal telanjiektaziler, kapiller tikaniklik alanlar
ve sizinti gdsteren bdlgeler gérilebilmektedir.

lazer fotokoagulasyonu basariyla yapilmaktadir. Erken
yaslarda ve uyumun saglanamadig cocuklarda genel
anestezi allinda Xenon ark veya endirekt oftalmoskopik
lazer fotokoagulasyonu ile son derece basarili sonuclar
elde edilebilmektedir.

Retina alti eksudasyonlarin arthg olgularda
kriokoagulasyon yardimci  olabilmektedir?.14-16.19.22,
Retina dekolmaninin gelistigi durumlarda ise énce retina
altt mayinin bosaltilimi ile foto veya genellikle
kriokoagulasyonu birlikte uygulanmalidir.

Retina 6nU kanamalarin yayginlaghgi ve vitreus
degisikliklerinin gelistigi olgulara ise vitreus cerrahisi
yardimci olabilmektedir 2526,

Gérsel prognoz hastaligin eksudatif karekterinin ne
kadar ilerledigine ve makula bélgesinde yol achg
olumsuz degisikliklerin boyutuna bagl olarak degisiklik
gostermektedir. Erken yaslarda hastahgin  baslamasi
prognozu olumsuz etkilemektedir. Kliniklerimizde tani
koydugumuz erken dénemde saptanan olgularda son
derece basarnli gérsel sonuclar alinabilmektedir.
Oftalmolog olarak en &nemli sorumluluklarimizdan
birisinin bizlere basit bir kayma veya baska bir neden ile
basvuran cocuklarin muhakkak son derece dikkatli bir
sekilde fundus muayenelerinin yapilmasi, ézellikle de
periferik retinanin degerlendirilmesidir. Bdylelikle tedavi
edilebilir erken dénemlerde hastaligin taninmasiyla
basarili sonuclarimiz kuskusuz artacaktr.
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