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oz

Retinitis pigmentoza (RP); diinya genelinde en yaygin goriilen,
fotoreseptor hiicrelerinin ilerleyici kaybi ve retinal pigment de-
positleriyle karakterize kalitsal bir grup retinal dejeneratif has-
taliktir. Izole olarak da goriilebilen RP bircok sendrom ile bir-
likte bulunabilir. RP’nin rod-kon distrofisi olarak bilinen tipik
formunun yaninda atipik formlar1 da mevcuttur. Eksudatif reti-
na dekolmani ve kistoid makiila 6demi gibi patolojileri bulundu-
ran Coats benzeri retinitis pigmentosa atipik retinitis pigmen-
tosa gesitlerinden biridir. Bu ¢alismada klinigimize yaklagik bir
yildir karanlikta gérme giicliigii, son ti¢ aydir da sag gozde giin
15181nda da devam eden gorme azhig sikayeti ile bagvuran ve
yapilan goz muayenesi sonucunda Coats benzeri RP tanis1 ko-
nulan 31 yasindaki erkek hasta sunuldu. Nadir bir RP tiirii olan
Coats benzeri RP hakkinda son yayinlar 1s1ginda kiiciik bir der-
leme yapmay1 amacladik.

Anahtar Kelimeler: Retinitis pigmentoza, coats benzeri reti-
nitis pigmentoza, eksudatif retina dekolmana.

SUMMARY

Retinitis pigmentosa (RP); is the most common worldwide he-
terogeneous group of inherited retinal disorders characterized
by progressive loss of photoreceptors and retinal pigment depo-
sits. RP can be seen isolated or can be found along with many
syndromes as well. The typical form of RP known as rod-cone
dystrophies and also atypical forms of RP are can be seen. Co-
ats-like retinitis pigmentosa that includes retinal disorders such
as exudative retinal detachment and cystoid macula edema is a
type of atypical retinitis pigmentosa. In this article we presented
a 31 years old man diagnosed as Coats-like retinitis pigmentosa.
He admitted to our clinic with low vision in dark which is ongo-
ing for nearly a year and a progressive vision loss in right eye in
daylight since three months. We aimed to make a minor review
about Coats-like RP that is uncommon type of RP in view of cur-
rent articles.

Key Words: Retinitis pigmentosa, coats-like retinitis pigmento-
sa, exudative retinal detachment.




GIRIS

Retinitis pigmentoza (RP), 6zellikle perifer retinadaki rodlari
etkileyen, retina fotoreseptor hiicrelerinde ilerleyici dejeneras-
yon sonucunda korliige neden olabilen heterojen bir grup hasta-
lig1 ifade etmektedir.! Diinya genelinde yaklagik 1.5 milyon kisi
bu hastaliktan etkilenmistir ve 1/3000 ila 1/5000 kigi gorilme
sikligiyla en sik kargilagilan retinal dejenerasyondur.! Fotore-
septor hiicreleri ve retina pigment epiteline (RPE) ait genlerde
meydana gelen mutasyonlara baglh olarak, séz konusu hiicre-
lerde fonksiyon kayb1 ve apotozis gorilmektedir. Hastaligin en
yaygin tipi olan klasik tipinde primer olarak periferik retinada
rod hiicrelerinde baslayan fonksiyon kaybini ve dejenerasyonu,
kon ve RPE hiicrelerindeki kayip izler. Bu nedenle bu hasta-
larda ilk belirti olan gece gorme azligini periferik gérme alani
kayb1 ve birkag¢ dekat sonrasinda korliik takip etmektedir.?

Coats benzeri RP atipik RP formlarindandir ve RP vakalarinin
kiiciik bir kismini olusturmaktadir. Bu klinik durum o6zellikle
alt ve temporal retinal kadranlarda sar1 damar digina sizmig
lipit birikimleri, eksudatif retina dekolmani, anevrizmal dila-
tasyonlar ve telenjiektazik retinal venleri iceren vaskiiler ano-
maliler ile karakterizedir.? Bu olgu sunumu ile Coats benzeri
RP tani ve tedavisi hakkinda son yayinlar 1s181inda kiictik bir
derleme yapmay1 amacladik.

Coats Benzeri Retinitis Pigmentoza

OLGU SUNUMU

Otuz bir yasindaki erkek hasta, yaklagik bir yildir karanlikta
gorme azlhig1 ve son ti¢ aydir da sag goziinde giin 15181nda da
devam eden ilerleyici gorme kayb: sikayeti ile klinigimize bas-
vurdu. Hastanin 6ykiisiinde herhangi bir sistemik hastaliginin,
madde ve ila¢ kullaniminin olmadig: 6grenildi. Aile hikayesinde
benzer sikayetleri olan kimse bulunmuyordu.

Olgunun yapilan oftalmolojik muayenesinde en iyi diizeltilmis
gorme keskinligi Snellen egeli ile sag gozde 0.3 (refraksiyon:
-0.25 -0.75x30) sol gozde ise tamdi (refraksiyon: -0.75-0.50x70).
G0z ici basing 6lcimi sag gozde 13 mmHg, sol gozde 12 mmHg
idi. Her iki gz 6n segment muayenesi dogal olarak degerlen-
dirildi. Arka segment muayenesinde her iki goz arka kutupta
yaygin kemik spikiila tarzinda retinal pigmentasyon, vaskiiler
yapilarda incelme, optik disk soluklugu, ayrica sag gozde alt
retinada damar digsina sizmig lipit birikintileri ve vaskiler ya-
pilarda anevrizmal degisiklikler mevcuttu (Resim 1,2). Optik
koherens tomografide sag gozde kistoid makula 6deminin ol-
dugu gorilmekteydi (Resim 3). Okiiler ultrasonografide retina
ve koroid yatisik olarak izlenmekteydi ve kitle distindirecek
herhangi bir bulgu mevcut degildi. Orbital magnetik rezonans
gorintilemede (MRG) patolojik bulgu saptanmadi. Bu bulgular
ile Coats benzeri RP tanisi1 konulan ve hicbir tedavi verilmeden

Resim 1: Arka kutupta kemik spikiilii tarzinda hiperpigmente retinal
lezyonlar izlenmektedir.

Resim 2: Kemik spikiilii lezyonlara ilaveten damarlarda incelme ve
sag alt retinada damar disina sizmug lipit birikintileri izlenmektedir.
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Resim 3: Optik koherens tomografide sag gozde kistoid makiiler 6dem
izlenmektedir.

takibe alinan hastanin 1 y1l sonunda yapilan muayenesinde ge-
rek gorme keskinliginde gerekse klinik bulgularinda herhangi
bir degisiklik izlenmedi.

TARTISMA

RP’nin birtakim sendromlarla birliktelik géstermesinden dola-
y1 sendromik ve sendromik olmayan RP klinik tanimlari mev-
cuttur. Sendromik olmayan RP baslama yasi, kalitim sekli ve
fundus gorinumi gibi birka¢ kritere gore ¢esitli klinik form-
lara ayrilmaktadir. Kirk beg farkl gen veya lokustaki mutas-
yon hastaliga etken olarak gosterilmistir ve bilinen dort farkl
genetik kalitim gekli bulunmaktadir. Bunlar i¢inde otozomal
dominant (OD) kalitilan RP %20-40 gorilme siklig: ile en sik
rastlanani ve en iyi prognoza sahip olanidir. X’e bagh resesif
gecisli tipi ise en az siklikta goriileni ve en kot prognoza sahip
tipidir.2 %10 oraninda kargilagilan bu vakalarda erken yasta
belirtiler baglamakta ve genellikle 30 yas civarinda legal korliikk
ortaya citkmaktadir. Diger; etkilenen tek bireyin oldugu simp-
leks ve en az iki aile tiyesinin etkilenmis oldugu multipleks
kalitim sekillerinin ¢ogunun otozomal resesif gecis gosterdigi
distinilmektedir.245 Sendromik RP ise en sik Usher sendromu
ve Bardet Biedl sendromu ile birliktelik gostermekle birlikte
Alport sendromu gibi renal bozuklugun oldugu sendromlar, dis-
morfik sendromlar ile metabolik ve noérolojik bircok sendroma
eslik edebilmektedir.?

RP’nin tanisinda tipik fundus bulgularinin yaninda elektrore-
tinografi oldukca destekleyicidir ve tipik olarak skotopik hasar

Dikci ve ark.,

on plandadir. Tipik RP’de merkezi gorme hastaligin ge¢ donem-
lerine kadar korunmaktadir. Bu hastalarda santral gorme kay-
binin baglica nedenlerini makiila 6demi, selofan makiilopati ve
atrofik makiilopati olusturur.*

RP ile eksudatif retinopati birlikteligi ilk olarak 1956 yilinda
tanimlanmistir ve ilk kez Coats benzeri RP tanis1 1988 yilin-
da konulmustur.®” RP vakalarinin yaklagik %1-4’tinde bu bir-
liktelik mevcuttur.”® Hastaligin ileri dénemlerinde anevrizmal
dilatasyon ve telenjiektazik retinal venleri iceren vaskiiler ano-
malilerle, sar1 damar disina sizmig lipit depozitleri ve exuda-
tif retina dekolmani gorilir. Klasik Coats hastaligindan farkl
olarak Coats benzeri RP daha ileri yaslarda goériilmesi, cinsiyet
ayrimi yapmamasi, daha hizli progresyon gostermesi, her iki
fundusta yaygin pigmenter degisikliklerin olmasi ve lezyonla-
rin alt retinaya yerlesmesiyle ayrilmaktadir.®® Coats benzeri
RP genellikle ileri yaslarda ortaya ¢gikmaktadir ancak litera-
tirde 4 yasinda tani alan bir olgu rapor edilmistir.!® Bu klinik
durum tipik RP’den, Coats hastaligindaki siddetli proliferatif
vaskiilopatiye kadar farkl klinik gekillerde kargimiza gikabilir.
RP’li hastalarda Coats benzeri bulgular goziilkmeye baslama-
siyla gorme diizeyinde bozukluklar ve niktalopi daha fazla sid-
detlenmektedir. Son yapilan ¢alismalarda human homologue of
Drosophila crumbs gene 1 (CRB1) geninde mutasyonun, otozo-
mal resesif kalitim gekli olan RP’li olgularda Coats benzeri RP
icin risk faktori oldugu gosterilmistir.!! Bununla birlikte CRB1
gen mutasyonunun olmadig1 ve OD kalitim sekli olan RP’li ol-
gularda da Coats benzeri RP gelistigi bildirilmigtir.%!2

Coats benzeri RP patogenezi hakkinda farkli goriigler mev-
cuttur. Pruett8 RPE dejenerasyonu ve fotoreseptor hiicrelerin
toksik triinlerine kargi vazodilatasyon cevabinin patogenezde
esas sorumlu faktor oldugunu ileri sirmistir. Khan ve ark.,”
ise kronik mikrovaskiiler sizintinin olay: baslatan neden ol-
dugunu, gelisen alt retina dekolman1 ve koroidden ayrilma ile
retinal hipoksi gelismesi sonrasinda telenjiektazik anomalile-
rin ortaya ciktigini savunmuslardir. Bu klinik duruma yoénelik
tedavi secenekleri arasinda oral asetozolamid, kriyoterapi, te-
lenjiektazik ve dilate vaskiler yapilara lazer fotokoagulasyon
uygulamasi, eksudatif retina dekolmani i¢in subretinal sivi
direnaji ile skleral ¢okertme veya pars plana vitrektomi yer al-
maktadir.?%13 Patil ve Lotery ise Coats benzeri RP’de goriilen
makiila 6deminin VEGF’den (vaskiiler endotelyal biiytime fak-



tori) bagimsiz oldugunu bu nedenle bu olgularda intravitreal
anti-VEGF uygulamalarinin basarisiz olacagini bildirmis olup
intravitreal deksametazon implant ile kistoid makiila 6demi
olan Coats benzeri RP’li bir olguda onuncu ay takibinde makiila
6deminde azalma ve gérme keskinliginde artig saglamiglardir.!

RP’li hastalarda Coats benzeri bulgularin zamaninda taninma-
s1 erken tedavi ve daha iyi gorsel prognoz acisindan oldukca
onemlidir. Bu acidan Coats benzeri RP’nin belirti ve bulgulari-
nin goz hekimleri tarafindan daha iyi bilinmesinin faydali ola-
cagin disiiniiyoruz.
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