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Bilateral Ocular Ischemic Syndrome Associated with Takayasu Arteritis
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ABSTRACT

Takayasu hastaligi (nabizsizlik hastaligi, aortik ark vaskdliti)
primer olarak aorta ve biyik dallarini tutan, nadir, idiopatik,
kronik granilomatéz bir vaskdlittir. ilk kez 1908’de Japon of-
talmolog Mikito Takayasu tarafindan tanimlanmigtir. 40 ya-
sin altinda ¢ocuk ve geng eriskinlerin hastaligidir. Kadinlarda
(K:8/E:1) ve Japon irkinda daha siklikla gézlenir. Takayasu
hastaligina dlkemizde de ender olarak rastlanmaktadir. Bu ma-
kalede okiler komplikasyonlari saptanan Takayasu arteritli bir
olgu sunulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Takayasu arteriti, Okiler iskemik sendrom.

Takayasu arteritis is a rare, idiopatic, cronic granulomatous
vasculitis of the aorta and its main branches. Takayasu arteritis
first described by Japanese ophthalmolog Mikito Takayasu in
1908. It typically affects before the age of 40 young people. It
seems predominantly in Japanese and women. It is uncommon
in Turkey. A case of Takayasu’s arteritis diagnosed with ocular
complications is presented.
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Takayasu Arteritine Bagh Bilateral Okuler iskemik Sendrom

GiRiS

Takayasu hastaligi (nabizsizlik hastaligi, aortik ark
vaskOlit) primer olarak aorta ve biyGk dallarini tutan,
nadir, idiopatik, kronik grantlomatéz bir panarterittir.
llk kez 1908'de Japon oftalmolog Mikito Takayasu ta-
rafindan tanimlanmugtir’. 40 yasin allinda cocuk ve geng
erigskinlerin hastaligidir. Kadinlarda (K:8/E:1) ve Japon
irkinda daha siklikla gdzlenir''*. Baslangicta en sik
Asya’lilarda gérildugi bildirilmigse de hastaligin dagi-
limi evrenseldir.

Takayasu arteriti cogunlukla birbirinin icine gegmis
olarak izlenen iki fazlh bir seyir gdsterir?®. Baslangicta
halsizlik, kilo kaybi, ates, artralji, bayilma gibi nonspesi-
fik sistemik hastalik semptomlari mevcuttur. Bu dénemde
hastalarda siklikla anemi ve yUkselmis sedimentasyon
hizi bulunur. Hastaligin bu sistemik bulgularin agir oldu-
gu fazi geriler ve aorta ve dallarinda inflamatuar ve ob-
literatif degisikliklerin baskin oldugu kronik faza gecer.
Hastaligin klinik bulgular vaskiler obstriksiyonun yeri
ile iligkilidir. Diger bir grup hastada ise sistemik bulgular
olmaksizin ge¢ vaskuler degisiklikler meveuttur. Hastala-
rin gogunda Takayasu hastaligi major komplikasyonlar
ortaya ¢ikmadan yatisir. Bu hastalarda 5 yillik sag ka-
im %95'in Uzerindedir. Major komplikasyonlarin ortaya
ciktig olgularda ise (stroke, miyokard infarkttss, hiper-
tansiyon, kalp yetmezligi, anevrizma) 5 yilllik sag kalim
%50-70 arasindadir.

Takayasu arteritinde %10-60 oraninda géz bulgu-
larina rastlanir??. Bulgular vertebral ve karotis arterlerin
tutulmasina baglidir ve genellikle arka segmenttedir. Is-
kemiye bagl olarak gelisen 6n segment bulgular ara-
sinda konjonktival ve episkleral damarlarda genigleme,
korneada édem, epitel erozyonlari, 6n kamarada flare,
iris atrofisi, ektropion Uvea, iris neovaskilarizasyonu, én
kamara agisinda neovaskilarizasyon, katarakt?>7 ve an-
terior Uveit yer alir’'. Takayasu hastaliginin retinal bul-
gulari karotis arterlerin hangi kisminin oklide olduguna,
vaskUler yetmezligin suresine ve gelisme hizina baghdir.
Retinal venlerde tortuosite, dilatasyon, kapiller oklizyon,

mikroanevrizma, arteriovendz santlar, yumusak eksuda-
lar, epiretinal membran, anterior iskemik optik néropati,
retinal emboli ve okiler iskemik sendrom gérulebilecek
bulgular arasindadir’'*. Bu makalede Takayasu arteri-
tine bagli bilateral okuler iskemik sendrom ve katarakt
gelisimi izlenen bir olgu sunulmaktadir.

OLGU

Onsekiz yaginda erkek hasta 1 yil énce baglayan
halsizlik, kilo kaybi, bayilma, burun kanamasi ve 3 aydir
giderek artan gérme azalmasi sikayetleri ile bagvurdu.
Hasta soluk gérinimdeydi ve muayene sirasinda ayak-
ta gUclikle duruyordu. llk bagvurusundaki oftalmolojik
muayenesinde gérme keskinligi sagda 2 MPS, solda 50
cmPs seviyesindeydi. On segment muayenesinde sagda
ve solda konjonktival ve episkleral venlerde genisleme,
kornea parasantralinde nefelyon, pupil dilate ve 1s1§a
yanitsiz, iriste atrofi ve neovaskilarizasyon, ektropion
Uvea, lenste kortikal katarakt mevcuttu. Arka segment
muayenesinde bilateral olarak papilla soluk ve kenarla-
n silik géronimde, diskte neovaskilarizasyon, yumusak
eksudalar, damar yapisinda yaygin daralma, vendz di-
latasyon, sagda altta vitreus bulanikhigi, solda periferik
retinada birkag adet fotokoagilasyon spotu izlendi. Géz
ici basinglan sagda 8 mmHg, solda 10 mmHg olarak
8lcildi. Hastanin bulgularinin bilateral okuler iskemik
sendrom ile uyumlu oldugu dusunilerek etyolojiyi bul-
mak amaciyla sistemik muayenesi detaylandirildi. Fizik
muayenesinde sagda ve solda karotis nabizlar filiform
olarak aliniyor, brakial ve radial nabizlari alinamiyor,
femoral ve popliteal nabizlari alinabiliyordu. Brakial tan-
siyon arteriyel dlctlemiyor, popliteal tansiyon arteriyel
140/70 mmHg olarak él¢tltyordu. Yapilan tetkiklerinde
hemoglobin 11.9 gr/dl , hematokrit 33.8 olmak Uzere
dUsik, sedimentasyonu yUksek (116 mm/sa) olarak tes-
pit edildi. Kranial Magnetik Rezonans (MR) tetkikinde sol
frontal bélgede hiperdens nodiler lezyon tespit edildi.
Romatoloji konsiltasyonu sonucunda hastanin bulgula-
rinin Takayasu arteriti ile uyumlu oldugu ve ayrintili rad-

Resim 1a: Fundus fléresein anjiografide (FFA) sag gézde yaygin kap-
iller oklizyon, arka kutupta yaygin mikroanevrizmalar, makula Ust tem-
poralinde koroidal katlanti, damar duvarlarinda boyanma, optik diskte
sizinh izlenmektedir.

Resim 1b: Fundus fléresein anjiografide (FFA) sol gézde yaygin kap-
iller oklizyon, damar duvarlarinda boyanma, optik diskte sizinti izlen-
mektedir.
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Resim 2: Karotis renkli Doppler ultrasonografide solda kommuin karo-
tis arterdeki (KKA) %90’a ulagan daralmaya bagh akim hizlarinda artig
izlenmektedir.

Resim 3a: Sagda papilla soluk ve édemli gérinimde, arka kutuptaki
yaygin kapiller oklozyon dnemli él¢ide dizelmis olarak izlenmektedir.

yolojik incelemenin yapilmasi gerektigi séylendi. Fundus
fléresein anjiografisinde kol retina zamani belirgin ola-
rak uzamigh (34sn). Her iki gézde yaygin kapiller okliz-
yon, sag gozde daha belirgin olmak Uzere arka kutupta
yaygin mikroanevrizmalar, damar duvarlarinda boyan-
ma, optik diskte sizinti gézlendi (Resim 1a, 1b). Bilate-
ral karotis renkli Doppler ultrasonografi incelemesinde
solda kommin karotis arterde (KKA) ve internal karotis
arterde (IKA) %90’a ulagan darlik, sagda ise KKA'de sa-
dece orta 1/3’e kadar dolum izlendigi ve sagda ve sol-
da yaygin kollateral dolumlarin tespit edildigi bildirildi
(Resim 2). Ust ekstremite arteriyel renkli Doppler ultra-
sonografi ve arteriografi incelemesinde ise her iki su-
bklavian arter ¢ikis kesimlerinde daralma tespit edildi.
Bu tetkikler sonucu yapilan Romatoloji konstltasyonu ile
hastaya Takayasu arteriti tanisi kondu. 6 seans olmak
uzere planlanan 1 gr prednol ve 1 gr siklofosfomid intra-
venéz olarak baglandi. Idame tedavi olarak 52 mg oral
steroid 15 ginde 4 mg azaltilacak seklinde planlandi. Bu
tedavi sonrasindaki birinci aydaki kontrolinde hastanin
genel durumunda belirgin dizelme gézlendi. Sedimen-
tasyon degeri 38’e diusti. Hastanin yapilan oftalmolojik
muayenesinde gérmesi sagda 30 cm PS, solda EHS'ne
distt. Géz ici basinglar sagda ve solda 14 mmHg'ya

yukseldi. Solda kortikal kataraktinin ilerlemesi nedeniyle
hastaya sol fakoemdlsifikasyonu ve intraokiler lens imp-
lantasyonu yapildi. Postoperatif birinci haftada gérmesi
solda 1 MPS seviyesindeydi. 1 ay sonunda hastaya 2. kir
1 gr prednol ve 1 gr siklofosfamid tedavisi verildi. 1 ay
sonraki kontrolinde hasta aldigi sistemik steroid tedavisi
nedeniyle cushingoid gérinimde idi. Sagdaki katarakti-
nin da ilerlemesi nedeniyle sag géze fakoemulsifikasyo-
nu ve intraokiler lens implantasyonu yapildi. Hastanin
6 aylik tedavisi sonrasindaki oftalmolojik muayenesinde
gérme keskinligi sagda 0.1 ve solda 2MPS seviyesindedir
ve 6n segment muayenesinde rubeosis irisin kaybolmasi
disinda degisiklik gézlenmemistir. Fundus muayenesinde
ise disk neovaskilarizasyonlar gerilemis ve kapiller ok-
lozyonu belirgin olarak duzelmistir ancak halen papilla
édemli ve soluk gérinimdedir (Resim 3a, 3b).

Resim 3b: Solda papilla soluk ve ddemli gérinimde, arka kutuptaki
yaygin kapiller oklizyon énemli élgide dizelmis olarak izlenmektedir.

TARTISMA

Takayasu hastaligr (nabizsizlik hastaligi, aortik ark
vaskoliti) aorta ve biytk dallarinin kronik granilomatéz
bir panarteritidir. Hastaligin neden ve patogenezi agik
olmasa da immin mekanizmalardan kugkulanilmakta-
dir. Arter duvar antijenlerine yénelik dolasan antikorlarin
varligini bildiren raporlar dogrulanmamigtir. Ginimizde
Takayasu arteritinin artmig HLA-DR4 haplotip prevalansi
ve aort duvar ekstreleriyle karsilagtirildiginda T hicrele-
rinde blast formasyonunun saptanmasiyla desteklenen bir
tOr hicre aracili mekanizma sonucunda olustugu diso-
nilmektedirt®. Streptokok ve tiberkiloz enfeksiyonunun
tetikleyici faktérler olabilecegi éne strilmistir®. Patoge-
nezinde hastaligin aktif déneminde tim damar kalinhg
boyunca uzanan belirgin grantlomatéz arterit, medya ve
adventisya tabakasinda yodunlasan lenfosit ve plazma
hicresinden zengin, arada dev hicrelerinde bulundugu
iltihabi infiltrasyon, ge¢ dénemde &zellikle intima taba-
kasi olmak Gzere tom damar katlarini tutan kollajenden
zengin fibrozis gézlenir?. Hastalarin %20'sinde lezyonlar
anevrizmatik ve segmental olabilir. Damar duvarindaki
zayiflama diseksiyona ve 8limle sonuclanan anevrizma
rOptUrine neden olabilir.
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Bizim hastamizda Takayasu arteriti tanisi 1995'de
Sharma tarafindan gelistirilen kriterler géz énine alina-
rak konmustur’. Bu kriterlere gére bizim hastamizda 3
maijor kriter ve 2 minér kriter mevcuttu.

Takayasu arteritinde %10-60 oraninda gz bulgu-
larina rastlanir 2°. Bulgular vertebral ve karotis arterlerin
tutulmasina baglidir ve genellikle arka segmenttedir.En
karakteristik bulgu retinal arteriovenéz anastomozlar-
dir'". Bu lezyonlar optik disk gevresinde ve midperiferde
sik gorilur. Retina degisiklikleri en iyi fléresein anjiografi
ile gésterilebilir. Erken hafif degisiklikler kigik damar-
larda genigleme, mikroanevrizma olusumu olup, daha
siddetli iskemi periferik retinada nonperfizyon, neovas-
kularizasyon ve vitreus kanamalarina sebep olur. Hasta-
ligin geg ddneminde iris neovaskilarizasyonu, proliferatif
retinopati, retina dekolmani, katarakt komplikasyonlari
ortaya ¢ikar. Takayasu hastaliginin retinal bulgulari ka-
rotis arterlerin hangi kisminin oklide olduguna, vaskiler
yetmezligin siresine ve gelisme hizina baglidir. Retinal
venlerde tortuosite, dilatasyon, kapiller oklGzyon, cotton
wool spotlar, epiretinal membran, anterior iskemik optik
néropati, retinal emboli ve okiler iskemik sendrom (OIS)
gorilebilecek bulgular arasindadir’-14.

Bizim olgumuzun ilk muayenesinde iriste ve optik
diskte neovaskularizyon tespit edildi. Ancak hastanin ge-
nel durumunun kéti olmasi ve katarakti nedeniyle pan-
retinal fotokoagUlayon tedavisinin sistemik tedavisinin
sonrasinda baglanmasina karar verdik. Ancak hastamiz-
daki neovaskilarizasyonlar sistemik steroid tedavisinin
baslanmasi ile birlikte erken dénemde geriledi. Takaya-
su hastaligina bagl optik disk neovaskilarizasyonunun
spontan regresyonu da literatirde nadir olmakla birlikte
bildirilmigtir'2. Bir calismada okuler iskemik sendromlu ve
neovaskilarizasyonu olan hastalarina higbirinde FFA'de
kapiller oklizyon gésterilememis ve buradaki neovas-
kilarizasyonun nedeninin retinal iskemiden ¢ok Uveal
iskemiden kaynaklandigr sonucuna varilmigtir's. FFA'de
kapiller oklizyonun gésterildigi ve iris neovaskslarizas-
yonu olan hastalarda panretinal fotokoagtlasyon teda-
visi 6nerilse de OIS tedavisi halen tartigmalidir. Okuler
iskemik sendromda okiler perfizyonun ciddi olarak bo-
zulmasina bagli intraokiler basingta (IOB) bir dusts géz-
lenebilir.Tikayici karotis arter hastaliginin sebep oldugu
OIS’da karotis endarterektomisi sonucunda perfizyonun
dizelmesine bagh olarak 1OB yikselebilecegi bilinmek-
tedir. Bizim olgumuzdaki steroid ve siklofosfamid ile ya-
pilan sistemik tedavi kan akiminin ve dolayisiyla siliyer
cisim perfozyonunun artmasina ve hastamizin IOB’inda
bir artisa neden olmus olabilir.

Olgumuzdaki bilateral optik disk 8demininin anteri-
or iskemik optik néropati ile uyumlu oldugunu dusindik.
Bu bulgu Takayasu hastaliginin sik bir bulgusu olmamak-
la birlikte literatirde nadir olarak bildirilmektedir® .

Takayasu arteriti, tromboaniiitis obliterans (Buerger
hastaligi) gibi iskemik oktler durumlarin katarakta neden
olabilecegi bilinmektedir. Takayasu arteritinde katarakt
gelisim sikhigi %1-2 olarak bildirilmektedir?®. Aortanin
primer dallarindaki stenoz ve obstriksiyon doku oksije-
ninin azalmasina ve dolagim yetmezligine neden olur ve
dokulara oksijen ihtiyacinin saglanmasi icin neovaskila-
rizasyon yaniti gelisir. Vaskuler endotelyal biyime fakts-
ronin (VEBF) neovaskUlarizasyon gelisiminde énemli bir

anjiogenetik faktér oldugu bilinmektedir. Katarakt gelisi-
mine bu sitokinin katkisi acik degildir®. Dolagim yetmez-
ligi lensin beslenmesini bozarak metabolik degisikliklerin
olusmasina ve katarakt olusumuna neden olur. Bizim ol-
gumuzdaki katarakt geligsimi ilk muayenesinde olmakla
birlikte tedavi olarak verilen yiuksek doz steroid tedavisi-
nin de eklenmesi ile birlikte hizli bir ilerleme géstermis-
tir. Bu t0r hastalarda planlanacak olan katarakt ameli-
yahinin farkli ézellikleri olacagi aciktir. Hastanin sistemik
durumunun ameliyat éncesinde dikkatli olarak gézden
gecirilmesi gerekmektedir. Retrobulber dolagimdaki kan
akiminin yetersizligi diginilerek bu hastalarda mim-
kiunse topikal anestezinin kullanilmasi uygun olacaktir.
Biz olgumuzda katarakt ameliyatini topikal anestezi ile
gerceklestirdik. Ayrica tekrarlayan kornea &demi, stri-
alari ve epitel erozyonlarina bagli olarak bu hastalarin
ameliyati sirasindaki géronts kalitesi de iyi olmayabilir.
Operatif olarak én kamara agisindan ve rubeosis iris-
ten kaynaklanan hemoraijilerin de olmasi momkindur.
Yanisira postoperatif dénemde iskemi nedeniyle yara
iyilesmesindeki olasi problemler nedeniyle kicuk kesili
yontemlerin secilmesi uygun olacaktir.

Takayasu hastaliginin akut faz semptomlari sistemik
prednizon tedavisi ile dramatik olarak yahgir. Semptom-
lar yatiginca steroid dozu kademeli olarak kesilir. Ste-
roide direncli olgularda siklofosfamid eklenebilirt. Akut
fazda steroid ve siklofosfamid kombinasyonu ile yapilan
agresif tedavilerin ge¢ dénem vaskiler komplikasyonlari
azalth@ yéninde yayinlar mevcuttur. Warfarin veya ase-
til salisilik asit 325 mg/gin ile yapilan antiplatelet tedavi
iskemi icin tavsiye edilmektedir.

Olgumuzda steroid ve siklofosfamid tedavisi ile sis-
temik bulgularda gerileme, klinik bulgularda dizelme
olmus, her iki géze komplikasyonsuz fakoemdlsifikasyo-
nu ile katarakt cerrahisi yapmak momkin olmustur.
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