OLGU SUNUMU/CASE REPORT

Bilateral Asimetrik Ekspresyon ile Seyreden Bir
Vitreoretinal Distrofi Olgusu: FEVR*

A Case of Vitreoretinal Dystrophy Presenting with Bilateral
Asymmetric Expression: FEVR

Giilce GOKGOZ OZISIK!, Imren AKKOYUN?, Giirsel YILMAZ?

0z

Familyal Eksudatif Vitreoretinopati retina damar gelisiminde anomali ile karakterize bilateral, herediter bir hastaliktir.
Hastaligin temel patolojisi perifer retinadaki inkomplet vaskiilarizasyondur. Bu olgularda retinada periferik avaskiiler
bolgeler basta olmak tizere, periferik neovaskiilarizasyonlar, subretinal ve intraretinal eksudasyonlar, vitreus traksiyonu,
makula ektopisi, retinal damarlarda traksiyon ve retina dekolmani izlenebilmektedir. Yazimizda asimetrik seyirli bir fa-
milyal eksudatif vitreoretinopati olgusunu ve tedavisini sunmaktayiz.

Anahtar Kelimeler: Familyal eksudatif vitreoretinopati, retinal distrofi.

ABSTRACT

Familial exudative vitreoretinopathy is a bilateral, hereditary disease characterized by a retinal vascular anomaly. The ba-
sic pathology of the disease is incomplete vascularization of the peripheral retina. Avascular zones of the peripheral retina,
are most common ,and peripheral neovascularization, subretinal and intraretinal exudation, vitreous traction, heterotopia
of the macula, tractions of retinal vessels and retinal detachments can be observed in these cases. We presented a Familial
Exudative Vitreoretinopathy case with asymmetric involvement and the treatment.

Key Words: Familial exudative vitreoretinopathy, retinal dystrophy.

GIRIS

Familyal Eksudatif Vitreoretinopati (FEVR) ilk defa 1969‘da Criswick ve Schepens tarafindan tanimlanmis
retina damar gelisiminde anomali ile karakterize bilateral, herediter bir hastaliktir.! Bu olgularda bilateral
retinada periferik avaskiiler bolgeler basta olmak tizere, periferik neovaskiilarizasyonlar, subretinal ve intra-
retinal eksudasyonlar, vitreus traksiyonu, makula ektopisi, retinal damarlarda traksiyon ve retina dekolmani
izlenebilmektedir. On segmentte nadir de olsa son déonemde katarakt, neovaskiiler glokom, bant keratopati
gelisebilmektedir.?2 Olgumuzun bir goziinde proliferatif vitreoretinopati (PVR) ile birlikte retina dekolmana,
diger goziinde retinada periferik avaskiiler alanlar mevcuttu.

*Bu ¢calisma TOD 46. Ulusal Oftalmoloji Kongresi’nde sunulmustur.
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Resim 1: Sag goz traktif bantlar ve membranlar.

OLGU SUNUMU

Dort buguk yaginda erkek hasta klinigimize sag gézde
kayma sikayeti ile geldi. Hastanin 6ykiisiinde prema-
tir dogum olmadigi, disiik dogum agirlhigi olmadig:
ve dogum sonrasi oksijen tedavisi almadig 6grenildi.
Bagvuru muayenesinde gorme keskinligi sag gozde 1
mps, sol goz 10/10 olarak ol¢iildii. Hastanin sag go-
ziinde ekzotropya saptandi. On segment bulgular:
ve goz i¢i basinci her iki gozde normal idi. Yapilan
fundus muayenesinde sag goz makulada foldlar ve
traktif bantlar ve membranlar, proliferatif vitreoreti-
nopati ve foveayr kapsayan kombine yirtikl ve trak-
siyonel retina dekolmamn: izlendi (Resim1, 2). Hasta-
nin sag gozi yirtikli ve traksiyonel retina dekolmani
olarak degerlendirildi. Sol gozde santral normal g6z
bulgular1 mevcut iken (Resim 3) temporal periferde
avaskiiler retinal alan izlendi. Floresein anjiografide
sol gozde periferde avaskiiler alan ve avaskiiler/vas-
kiiler sahada periferik damarlarda normalden fazla
dallanma gorildi (Resim 4). Pendergast ve Trese si-
nmiflandirmasina gore sag goz Evre-1V, sol goz Evre-1
FEVR tanisi ile hastanin sag goziine pars plana vit-
rektomi ve membran peeling uygulandi.?

Resim 3: Sol goz santral normal goz bulgulart.

Resim 2: Sag goz foveayr kapsayan kombine yirtikly ve trak-
siyonel retina dekolmana.

Ayni seansta intravitreal silikon enjekte edildi ve 360
derece lazer fotokoagiilasyon uygulandi. Membran
soyulmasina ragmen kontrollerde retinada temporal
bolgede yirtik sahasinda tekrar traksiyon olustugu,
retinanin yatigik olmadig1 goézlendi. Postoperatif 3.
giin hastaya konvansiyonel retina dekolman cerrahi-
si uygulandi, skleral ¢okertme ile retina yatigik hale
geldi (Resim 5).

Ameliyat sonras1 5. Ayda gorme keskinligi 0.4 e
yiikseldi. Takiplerde merkez yerlesimli katarakt ge-
lismeye basladi, temporal perifer retinada vaskiiler
aktivite gozlemlendi ve o bolgeye ilave lazer fotoko-
agulasyon uygulandi. Lazer fotokoagulasyon sonrasi
2. ayda retina sakin, yatigik ve katarakt progresyonu
izlenirken hastamiza silikon alimi ve C,F, enjeksiyo-
nu ile kombine fakoemulsifikasyon+intraokiiler lens
implantasyonu gerceklestirildi.

Resim 4: Floresein anjiografide sol gozde periferde avaskii-
ler alan ve avaskiiler /vaskiiler sahada periferik damarlar-
da normalden fazla dallanma.
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Resim 5: Sag goz skleral ¢cokertme cerrahisi sonrast retina
yatisik izleniyor.

Ameliyat sonras1 erken donemde g6z sakin ve reti-
na yatisik izlenirken C,F, tiimiiyle cekildikten son-
ra ozellikle temporal yerlesimli membranéz retinal
traksiyon gelisti. Sag goze tekrar vitrektomi uygula-
nirken, retinektomi, lazer fotokoagiilayon ve intravit-
real silikon enjekte edilerek retina yatisik hale geldi.
Postoperatif donemde retina yatisik izlendi.

Hastamizin sag goziniin ileri evre olmasi nedeniyle
sol goziine Evre-1 FEVR tanis: ile lazer fotokoagu-
lasyon uyguladik. Takiplerde sag ve sol gozde retina
yatigik izlenirken (Resim 6,7) gorme keskinligi sag
gozde 0.1 ve sol gozde tamdi, intraokiiler basing nor-
mal simirlardayda.

TARTISMA

Familyal eksudatif vitreoretinopati nadir goriilen,
gencleri etkileyen retinanin periferik damar hastali-
gidir. Cesitli genetik gecisler (X’e bagh resesif, otozo-
mal dominant, otozomal resesif) bu hastalikla ilgili
bildirilmistir.?

Resim 7: Olgunun sol gozii takiplerdeki son goriintiisii.

Resim 6: Olgunun son cerrahi sonrast sag gozii retina ya-
tistk izlentyor.

En sik kargilagilan otozomal dominant gecistir ve
son zamanlarda otozomal dominant gecisten sorumlu
tutulan tetraspanin 12’deki (TSPAN12) heterozigot
mutasyondur.? Olgularin biyik kismi bilateraldir.
Fakat sporadik olgularda unilateral tutulum da bil-
dirilmistir.’ Bu hastaligin temel patolojisi perifer
retinadaki inkomplet vaskiilarizasyondur. FEVR’ in
bulgular: prematiire retinopatisi bulgular: ile benzer-
lik gostermesine ragmen FEVR’de prematiire dogum
olmamasi ve normal agirlikli dogum olmasi bizi pre-
matiire retinopatisinden uzaklastirir.

Prematiire retinopatisindeki retinal bulgular ve
progresyon tahmin edilebilir zaman icerisinde bir
siralamay1 takip etme egilimindedir. Prematiire re-
tinopatisi sekeli 6rnegin retinal yirtik ve dekolman
hayat boyu goriilebilmesine ragmen, yetiskin ve co-
cukluk doneminde hastalik tekrarlamaz ve ilerleme
gostermez. Buna karsin FEVR’de retinal bulgular
ve hastaligin progresyonu zaman icerisinde belli bir
siralamay1 takip etmez ve hastaligin progresyonu ve
aktivitesi tiim hayat boyunca devam edebilir.® Bizim
hastamizda ailede FEVR 6ykiisii bulunmamaktadir.

Hastamiz traksiyonel ve beraberinde regmatojen
retina dekolmani ile klinigimize bagvurdu. Chen ve
ark.” FEVRi hastalarda regmatojen orijinli dekol-
man calismasinda erkek cogunlugu (E/K=18/4) goz-
lemiglerdir. Bu ¢alismada agirlikli olarak secilen ilk
cerrahi prosediir skleral ¢cokertme cerrahisidir. Ikeda
ve ark.8, caligsmasinda ise 25inin regmatojen, 3’ inin
traksiyonel oldugu, 28 FEVR'li retina dekolmani sap-
tanan gozde yaptiklar1 ¢alismada tiim hastalarina
pars plana vitrektomi (PPV) ve beraberinde skleral
cokertme cerrahisi ilk tercihleri olmustur. Retinal ¢e-
kintisi olan gozlerde cerrahi girisim sayisin1 2.5 ame-
liyat olarak belirtmiglerdir. Nouhuys’a ait calismada
FEVR’e bagl retina dekolmani olan 14 goze cerrahi
uygulanmigtir.
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Bu olgularin 7’sinde retinada yatisma bir veya daha
fazla operasyondan sonra gozlenmigtir. Bu 7 olgunun
5’inde sadece skleral ¢okertme cerrahisi uygulanmis-
tir.? Pendergast’in calismasinda ise 7’si onceden la-
zer fotokoagulasyon tedavisi alan, toplam 32 retina
dekolmani saptanip cerrahi geciren FEVR’li gozden
18’inin makiilas1 postoperatif takipte tam yatisik ola-
rak gozlenmistir.? Pars plana vitrektominin (PPV)
skleral ¢cokertmeye gore en 6nemli avantaji perifer re-
tinanin daha iyi goriilebilmesidir. Bu avantaj anato-
mik basariy1 artirmaktadir.’? Biz 4.5 yasindaki erkek
hastamizda ilk girisim olarak pars plana vitrektomi
ile silikon enjeksiyonu ve daha sonra skleral ¢okert-
me cerrahisi uyguladik. Ameliyat sonras1 dénemde
silikon alimindan sonra gelisen proliferatif vitreore-
tinopati ve vaskiiler aktivite nedeni ile ikinci PPV
ve silikon enjeksiyonu sonrasi toplamda 3 cerrahi
girisim ile anatomik bagar:1 saglanmigtir. Pendergast
ve Trese siniflandirmasina gore hastamizin sag gozi
Evre-1V, sol goziu Evre-I diizeyinde idi. Pendergast ve
Trese bu simiflandirmay: klinik gériiniime gore olus-
turmuslardir, bu simiflandirma progresyonu goster-
memektedir.?

Geng hastalarda retina dekolmani sik goriillmeyen bir
bozukluktur, en siklikla tespit edildigi hastalik ise
FEVR’dir.!* Eksudatif retina dekolmaninin meydana
gelmesi icin, subretinal araliga sivi gecisinin artmasi
veya bu araliktan sivi ¢ikiginin azalmasi ya da her
ikisinin birden olmasi gerekmektedir. FEVR’de kar-
silasabilecegimiz eksudatif retina dekolmani subre-
tinal mesafeye s1v1 gecisinin artmasi ile olusur. Her
ne kadar eksudasyon ile seyreden bir hastalik olsa da
FEVR’de eksudatif retina dekolmani ¢ok nadir kar-
simiza ¢ikmaktadir.!? Bizim hastamizda oldugu gibi
genelde traksiyonel veya yirtikli retina dekolmani go-
rilir. Ne tip olursa olsun eger retina dekolmani ge-
lismis ise bu olgularda prognoz kotiidiir.® Olgumuzun
uzun sureli takibi devam etmektedir.

Tedavi stratejisini iki kategoriye ayiracak olursak;
dekolman g6zlenmeyen, subretinal eksudalar ve aktif
ekstraretinal vaskiilarizasyon alanlar: ile basvuran
hastaya lazer fotokoagulasyon tedavisi, retina dekol-
mamn ile bagvuran hastaya vitrektomi ve/veya skle-
ral ¢okertme cerrahisi uygulanmaktadir.? Daha 6nce
tanis1 konulmamaig ve lazer fotokoagulasyon tedavisi
almamis hastamizdaki traksiyonel membranlar ne-
deniyle ilk tercihimiz vitrektomi ve membran peeling
olmustur. Vitreoretinal traksiyonlar1 ve proliferatif
membranlar1 vitrektomi ile uzaklastirmak, avaski-
ler bolgeye endolazer fotokoagulasyon uygulayarak
gelisecek proliferatif degisiklikleri onlemek amaci-
mizdi. Ameliyat sonrasi takiplerimizde hastanin re-
tinas1 yatigik olmadig i¢in ikinci cerrahimiz skleral
cokertme cerrahisi olmustur.

Hastamizin ameliyat sonrasi retinas:1 yatisikti. Has-
tamizin bir goziunin ileri evre olmasi nedeniyle diger
gozine lazer fotokoagulasyon uyguladik. Pinero ve
ark.,’® kendi deneyimlerini aktardiklar: bir ¢caligma-
larinda erken evre, sadece periferik retinada iske-
misi olan hastalarda lazer fotokoagulasyon ile erken
tedaviyi onermisler ve erken tedavinin komplikas-
yonlar: 6nleme ve gorsel prognoz tizerindeki 6nemini
vurgulamiglardir. FEVR’li hastalar onceden tahmin
edemeyecegimiz bir progresyon ile seyredebilecegin-
den hayat boyu siki takipleri gerekmektedir. Evre-I
FEVR olgularinda, diger goziin koti seyirli olmasi
halinde lazer fotokoagiilasyon tedavisi uygun goriil-
mektedir.!® Gerektiginde cerrahi ve kombine tedavi-
ler g6z 6ntinde bulundurulmalidir.
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