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OzZET
Amacg: Ailevi eksidatif vitreoretinopati
(AEVR) vitreus hemorajisi ve traksiyonel retina
dekolmanina yol cerrahi
gerektirebilen, herediter bir hastaliktir. Bu
AEVR

kaybeden ve Kklinigimizde arka segment

acabilmesiyle

calismada nedeniyle  gbérmesini
miidahaleleri uygulanan bir grup hastanin
cerrahi ve tedavisiz takipteki sonuglarinin
tartisilmasi amaglanmaktadir.

Gere¢ ve Yontem: AEVR tanisi alan 5
hastanin 8 gbzii calisma kapsamina alindi.
Olgularin ameliyat éncesi ve sonrasindaki ve
takip strelerince fundus bulgulari ve gérme
keskinlikleri degerlendirildi.

Bulgular: Yaslar1 5 ay - 28 yas arasinda

degisen (ortalama 16.3 yil ) olan 5 hastadan

a b WON -

2'si kadin, 3'li erkekti. Yaslari 5 ay ve 7 yil olan
2 hastaya cerrahi uygulandi. Olgularin
postoperatif gbrme fonksiyonlari ve makulanin
anatomik durumu yeterli diizeydeydi. Iki géz
baslangicta inoperatif olarak kabul edildi. iki
gbze lazer fotokoaglilasyon
bunlardan birinde total retina dekolmani gelisti
ve cerrahiden fayda gbérmeyecegi disindldii.
iki gbze sadece takip énerildi.

uygulandi,

Sonug: Anatomik ve gérsel fonksiyon
sonuglari ileri evre AEVR'de kéti oldugundan
hastaligin erken dénemde saptanarak gerekli
midahalelerde bulunulmasi ve oémir boyu
dlizenli takibi 6nemlidir.
exudatif

Anahtar kelimeler: Ailevi

vitreoretinopati
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ANATOMICAL AND VISUAL RESULTS IN
EYES WITH FAMILIAL EXUDATIVE

VITREORETINOPATHY
SUMMARY
Purpose: Familial exudative

vitreoretinopathy (FEVR) is a hereditary
condition that may lead to vitreous
hemorrhage and traction retinal detachment
necessitating surgical intervention. In this
paper ocular findings of 5 patients (8 eyes)
with FEVR are reviewed.

Materials and methods: Parameters that
were noted were the current age, gender,
postoperative and follow up retinal status and
visual acuity. Five patients (eight eyes) ranging
in age from 5 months-28 years ( mean 16.3
years) were followed.

Results: Out of 5 patients, 2 were females
and 3 were males. Surgery was performed to
2 patients which were at seven years and five
months old. Postoperative visual functions and
anatomic status of the macula were
satisfactory. Two eyes were evaluated as
inoperable at their first visit. Laser
photocoagulation was performed to 2 eyes,
and one of them resulted in an inoperable total
retinal detachment. Two eyes were decided to
be followed-up.

Conclusion: Since anatomic and visual
function results are less promising in eyes with
more advanced stages of FEVR, early
intervention appears beneficial. Affected
patients should be examined regularly over
their lifetime.

Key  words:
vitreoretinopathy
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Familial exudative

GiRiS

Criswick ve Schepens?, ilk kez 1969'da
miadinda dogan, 2 farkl aileye ait 6 olguda
premature retinopatisine (ROP) klinik olarak
¢ok benzeyen bilateral retina ve vitreus
anomalilerini ailevi eksudatif vitreoretinopati
(AEVR) olarak tanimlamiglardir. iki yil sonra,
Gow ve Oliver? tarafindan otozomal dominant
gegis gosteren 3 aileden 22 hasta ikinci AEVR
serisi olarak sunulmustur. AEVR'de fundus
floresein anjiografik olarak ekvator 6ninde
kapiller nonperflizyon alanlari, ilk defa Canny
ve Oliver tarafindan bildirilmistir3.

Li ve ark.4, etkilenmis 12 aile bireyinde
yapmis olduklari c¢alismalarda otozomal
dominant AEVR ile ilgili genin kromozom 11'in
uzun Kkolu Uzerinde yer alabilecegini 6ne
suirmuslerdir. Bunun yani sira literatlirde
AEVR'in genetik olarak X'e bagli resesif gegis
gosterdigini bildiren c¢ok sayida c¢alisma
bulunmaktadirs-7.

Fenotipik olarak AEVR'de klinik bulgular
farkhilik gostermektedir. Gorme keskinligi iyi
olan olgularin  ¢ogu asemptomatiktir.
Asemptomatik hastalarda bulgular genellikle
periferik retinada avaskller boélgelerle
karakterizedir. Vitreus traksiyonu, AEVR'in bir
baska 6zelligi olup subretinal ve intraretinal
eksUdasyonlara, retinal damarlarda c¢ekintilere
ve lokalize traksiyonel retina dekolmanina
neden olabilir. AEVR'in ileri evrelerinde
sekonder on segment degisiklikleri olarak;
rubeozis iridis, neovaskuler glokom, katarakt
ve bant keratopati gelisebilir. AEVR'de her iki
g6z de etkilenmekle birlikte tutulum siklikla
asimetriktirs. AEVR'in evrelendirilmesinde
cesitli gorugler bulunmaktadir. Gow ve Oliver,
hastaligin 3 evresini tanimlamistir. Buna gore,
1.evrede; vitreoretinal yizey anomalileri,
vitreus bantlari, membranlari ve periferik retina
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dejenerasyonu, 2.evrede; genislemis ve kivril-
manmis retina damarlari, temporal periferde
kabarik fibrovaskuler kitleler, lokalize retina
dekolmanlari, makula ve diskte cekintiler, en
ileri 3.evrede ise; retinal delikler, traksiyonel
veya regmatojen retina dekolmanlari, falsiform
retina kivrimlari veya yogun intraretinal ve
subretinal eksldalar ve sekonder 6n segment
degisiklikleri izlenebilirz. Bu siniflandirmaya
Nishimura ve ark. falsiform retina kivrimlarini
evre 4 olarak eklemistir. Miyakubo ve ark.10
1984'te periferik retinada avaskiler bolgeler
veya temporalde V-paterni, arteriovendz sunt
olusumu ve retinal neovazkullarizasyon
bulunup bulunmamasina ve siddetine dayali 5
evreden olusan bir derecelendirme sistemi
gelistirmis, Pendergast ve Trese!! ise ROP
evrelendirmesini esas alan bir sistem
Onermiglerdir.

Bu calismada AEVR tanisi alan 5 olgu ve
takipleri irdelenmistir.

MATERYAL VE METOD

Karakteristik fundus bulgular ve dogum
hikayelerine gore AEVR tanisi alan 5 olgu
retrospektif olarak incelendi. Gérme keskinligi,
g6z hareketleri, 6n segment ve dilate fundus
muayene bulgulari ve FFA sonuglar
degerlendirildi. Olgularin yas ve cinsiyet
Ozellikleri, olgulara cerrahi mudahale yapilip
yapiimadigi, yapildiysa yontemi, takip sekli ve
suresi, son goérme keskinlikleri, anatomik ve
fonksiyonel basari durumlar dikkate alindi.
Olgularda AEVR'in evrelendirmesinde klasik
Gow ve Oliver yaklasimi kullanildi2,

BULGULAR

Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi goz
klinigine basvuran 5 olgunun 3'U erkek, 2'si
kadindi. Yas ortalamalari 16.3 olup 5ay-28 yas

arasinda degisiyordu. Cerrahi midahale 5
aylik ve 7 yasindaki olgulara uygulandi. Bes
olgunun 8 gbzu incelendi. Bir olguda unilateral
tutulum varken diger olgunun 1 gézi 6nceden
enuklee idi. Olgularimizin yas, cinsiyet,
yapilan midahale tipi, preoperatif ve
postoperatif gérme keskinlikleri Tablo 1'de
verilmistir.

Olgu 1: 7 yasindaki erkek g¢ocugunun,
dogum suresi ve kilosunun normal oldugu,
bebeklikte oksijen tedavisi almadigi belirlendi.
Hikayesinden hastanin 3 aylikken bagka bir
klinikte bilateral makulopati ve retinal ¢ekinti
tanilarini aldigi 6grenildi. Hasta 15-20 gln
once meydana gelen sol ani gérme kaybi
nedeniyle basvurdu. Sikayetleri baslamadan
once sol gozuyle 3-4 metreden parmak
sayabildigi ve gunlik yasantisini devam
ettirebildigi 6grenildi. Gormeleri her iki gozde
P-P- diizeyindeydi. G6z bulgulari disinda fizik
ve hematolojik muayene bulgulari normaldi.
Kromozom anomalisi tespit edilmedi. Sag
gbzin 6n segment muayenesinde seklizyo
pupilla ve lens Uzerinde iris pigmentleri tespit
edildi. Sag fundus aydinlanmiyordu. Solda 6n
segment tabii idi, total retina dekolmani ve
papilla basindan alt temporale uzanan
epiretinal membran (ERM) izlendi. Sag g6z
ultrasonunda T dekolman ve vitreus opasitesi,
sol gézde ise total retina dekolmani ve papilla
basindan ¢ikan kalin ERM saptandi (Resim 1).
Goz ici basinglar normal seviyedeydi. Hasta
bilateral evre 3 olarak kabul edildi.Sag g6z
inoperatif olup sol gbéze ekvatordan 2mm'lik
silikonla c¢okertme yapildiktan sonra pars
plana vitrektomi, pars plana lensektomi,
retinektomi, endolazer, sivi hava silikon
degisimi uygulandi. Ameliyat sonrasi 2.
haftada yapilan kontrolde gérmede P-P-'den
1.5 mps'ye yukselis saptandi. Retina arka
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Resim 1

kutupta yatisik olup papilladan temporale
uzanan retina katlantisi, periferde g¢epecevre
lazer spotlari, ekvatorda derin ¢okunti ve IV
silikon saptandi. Postoperatif 2. ayda kornea
ust 1/3'te santral ve perifere uzanmayan
dizensiz lineer defekt geliserek bant
keratopati oldugu dusinildu. Postoperatif 7.
ayda gorme 1.5 mps duzeyindeydi ancak bant
keratopati devam ediyordu ve fundus
muayenesinde arka retina yatisikti, Ust
temporalde SBS basisi 6ninde retinotomi
hatti Gzerinde retina dekolmani, retinotomi
hatti Gzerinde traksiyon yaratan retinal katlant
saptandi. Hastada operasyon endikasyonu
olmadigina karar verilerek araliklarla izlenmesi
Onerildi.

Olgu 2: 19 yasinda kadin hasta, dogum
kilosunun ve suresinin normal oldugu,
bebeklikte oksijen tedavisi almadidi belirlendi.
Kardesglerinde cesitli g6z  problemleri
bulundugu, anne babanin akraba evliligi
yapmadigi 6grenildi. Hasta, sag goézunun 1
hafta 6nce az gérmeye baslamasi sikayetiyle
basvurdu. Sol gbéze 7 yil dnce glokom
nedeniyle enidkleasyon yapildigi 6grenildi. Sag
g0z tashihle gérmesi 0.1'di. Goz igi basinci 12

mmHg applanasyon olarak o6l¢lildli. Sag
fundus muayenesinde: Ust temporale uzanan
retinal katlanti, stperior ve temporalde retina
dekolmani, Ustte ve arka kutupta ERM ve alt
temporalde kronik subretinal eksudasyon
saptandi. Yatisik alanlara lazer fotoko-
agulasyon uygulanarak kontrole c¢agirildi.
Kontrollerde gormenin ayni kaldigi belirlendi
ve fundus bulgularina ek olarak alt periferde
lazer skarlari izlendi. Hasta 5 ay sonra 1 gun
once baslayan gérme kaybi ile bagvurdu.
Gorme 1mps seviyesindeydi. Yapilan fundus
muayenesinde retinanin total dekole oldugu
goruldd. Ayrica yaygin vitre ici membranlar,
retinal katlantilar, traksiyon yapan ERM, alt
nazalde subretinal eksudasyon, alt ve Ust
yarida preretinal hemorajiler ve temporal
yarida eksldasyon izlendi. Hasta evre 2'den
evre 3'e gecis olarak kabul edildi. Hastanin
operasyondan fayda goérmeyecegine karar
verilerek takibe alindi.

Olgu 3: 27 yasinda erkek hastanin dogum
kilosunun ve suresinin normal oldugu,
bebeklikte oksijen tedavisi almadigi belirlendi.
GOz bulgularn disinda fizik ve hematolojik
bulgulari normal olup bebeklikten beri sol
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Resim 2

gbzde az goérme sikayeti oldugu o6grenildi.
Goérme sag gbzde tam, sol gozde -2.0, -1.0
1000 ile 0.1 dizeyindeydi. Sol gézde 200 i¢
sasilik ve eksantrik fiksasyon belirlendi.
Fundus muayenesinde sagd gdézde papilla
nazalinde retinal c¢ekinti, sol optik diskte alt
temporale cekinti, temporal periferde
fibrovaskuler vitreoretinal bant mevcuttu
(Resim 2). FFA'da bilateral optik sinir ¢cekintisi
disinda bir degisiklik izlenmedi. Hasta evre 1
olarak kabul edilerek tedavi gereksinimi
olmadigina ve aralikli izlenmesine karar
verildi.

Olgu 4: 28 yasinda erkek hastanin dogum
kilosunun ve suresinin normal oldugu,
bebeklikte oksijen tedavisi almadigdi belirlendi.
Uzun sdredir her iki gézin de az gérme
sikayeti oldugu ve 15 gun o6nce sol gbzde
gormesinin giderek azaldigi 6grenildi. Her iki
gbzde posterior subkapsuler katarakt gézlendi.
Hastada 6zellikle fiksasyonda artan horizontal
nistagmus mevcuttu. Sag gbéz gérme 1mps,
sol g6z gérme EHS seviyesindeydi. Fundusta
ilk muayenede her iki makulada temporale
dogdru cekinti, sagda makulada pigmentasyon,
makuladan gecen retinal katlantinin damarh

fibrovaskiiler kitlelerde sonlanisi ve tempo-
ralde lens arkasina uzanigi ve vitreus patolojisi
go6zlendi. Sol gézde st temporalde eksudas-
yon, periferik retinada damarli fibrovaskuler
kitleler ve arka kutupta lokalize serdz
dekolman izlendi. Sol g6z ultrasonda santralde
serdz dekolman tespit edildi. FFA'da sol gozde
temporal periferde avaskiler alan, ridge
(bantlar) ve neovaskiler yumaklar goruldi. Bu
bélgede FFA'da go6rulen sizinti  lazer
fotokoagulasyonla tedavi edildi. Kontrollerde
sol gbéz gérme primer pozisyonda 1 mps'ye
ulagtl. Hastanin her iki gézu evre 2 olarak
kabul edildi.

Olgu 5: 5 aylhk kiz c¢ocugu, dogum
kilosunun ve suresinin normal oldugu,
bebeklikte oksijen tedavisi almadigi belirlendi.
Agabeyinde AEVR olan hastanin aile kontrolu
icin caginldigi baska bir klinikte her iki gézde
AEVR saptanarak klinigimize sevk edildigi
ogrenildi. Sag gbz 6n segment muayenesinde
pupilla diizensizligi ve l16kokori tespit edildi. Sol
Oon segment tabiiydi. Sag fundusta retinanin
total dekole oldugu ve 6ne toplandigi gézlendi.
Evre 3 ve inoperatif olarak kabul edildi. Sol
g6zde optik disk ve makuladan gecen tempo-
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Tablo 1. Olgularda preoperatif, postoperatif gérme keskinlikleri

Olgu Yas Cinsiyet Miidahale ilk/Preop Son/Postop
(yl) gorme gorme

1 7 E Sag:inop Sag:P-P- Sag:P-P-
Sol:SBS,PPV,PPL,endolazer Sol:P-P- Sol:1.5 mps

2 19 K Sag: lazer fotokoagulasyon Sag: 0.1 1.5mps
Sol:6nceden enuklee

3 27 E Sag: saglam Sag: tam Sag: tam
Sol: izlem Sol: 0.1 Sol: 0.1

4 28 E Sag:izlem Sag:1 mps Sag: 1 mps
Sol: lazer fotokoagulasyon Sol:EH Sol: 1 mps

5 5 ay K Sag:inop Sag:F-,T- Sol: F-,T-
Sol:kriyopeksi + PPV, endolazer Sag: F-, T - Sol: F+,T+

SBS: Silikon bant serklaj
PPV: Pars plana vitrektomi
PPL: Pars plana lensektomi
P: Isik persepsiyonu

rale uzanan fibrovaskiler kivrim, altta vitreus
kanamasi ve opasiteleri ve periferde
fibrovaskiler proliferasyonlar mevcuttu. Sol
gbze genel anestezi altinda 3600 kriopeksi
uygulandi. Kontrolde periferde c¢epecevre
kriopeksiye bagh korioretinal skar, periferden
arka kutba dogru uzanan vaskularizasyon, krio
skarlarindan arka kutba uzanan ve traksiyon
yaratan membranlar gézlendi. Sol gbze pars
plana vitrektomi, retinotomi-retinektomi,
endolazer, hava sivi silikon degisimi
uygulandi. Yapilan kontrollerde retinanin
yatisik oldugu ve obje fiksasyonu ile takibinin
iyi oldugu gozlendi.

TARTISMA

AEVR, iki tarafli, ¢ogunlukla asimetrik,
otozomal dominant, X'e bagh resesif gecis
gOsteren periferik retina damarlarinda tikan-
mayla ortaya cikan bir hastaliktir. AEVR'in
ayirici tanisinda ROP, X'e bagh retinoskizis,

mps: metreden parmak sayma
EH: Elhareketi

F: Fiksasyon

T. Takip

inkontinentia pigmenti ve Norrie hastaligi
bulunmaktadir. Bunlar dmur boyu gecmeyen
hastaliklar grubuna girer'2. AEVR, her ne
kadar az rastlanan bir durum olsa da, 30 yas
altindaki olgularda retina dekolmaninin énemli
sebeplerinden biridir10,

AEVR'nin klinigi oldukga degiskendir.
Bizim serimizde ele alinan olgularda
gorilebilecegi gibi hastalik erken yaslarda ileri
evre bulgulari (olgu 5) godsterebildigi gibi,
yetigkinlerde oldukca siddetli (olgu 2 ve 4)
veya asemptomatik (olgu 3) seyredebilmek-
tedir. Olgu 1, 2 ve 5'te gordldigu gibi
membranlar siklikla ekstdasyon ve retina
dekolmanina yol acgabilir. Falsiform kivrimin
sonlandigi yerden itibaren 180°'lik bir
traksiyon, gekintilerin belirginlesmesine neden
olmaktadir11.

Machemer, 1988'de 6 farkli retinal
vaskUllopati ve traksiyonel retina dekolmani
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olan 6 olguda vitreoretinal cerrahi sonrasinda
traksiyonda gerileme oldugunu gostermigtir.
Vitrektomi sonrasi damarlarda sizinti devam
ediyorsa nuks traksiyon ve eksudasyonlara yol
acan rekurren membranlar olugsabilmektedir13.
Machemer, yeni membran olugsumunu
onlemek icin sizdiran retinal damarlarin
elimine edilmesini 6nermektedir. Bu nedenle
olgu 5'e sol gbze genel anestezi altinda 360°
kriopeksi uygulandiktan sonra vitreoretinal
cerrahi yapildi. Dekolmanlarda cerrahinin
amaci skleral ¢okertme ile veya vitreus ve
ERM'arin  alinmasiyla vitreusun retina
Uzerindeki traksiyonunu gidermektir. Traksi-
yondaki damarlarin elimine edilmesinde
endolazer fotokoagulasyon da kullanilabilir.
Yogun eksudasyonu ve/veya retinal elevas-
yonu olan hastalarda endolazerin yerine
kryopeksi tercih edilebilir. Olgu 5'e kriyopeksi
ardindan endolazer fotokoaguilasyon uygulan-
di ve hastada basarili bir anatomik diizelme
kaydedildi. Olgu 5'te operasyon sonrasinda
obje fiksasyonu ve takibi muspetlesti (Tablo 1).
Olgu 1'in sol go6zline ekvatordan skleral
cokertme vyapildiktan sonra pars plana
vitrektomi, pars plana lensektomi, retinektomi,
endolazer, sivi hava silikon degisimi
uygulandi. Postoperatif 7. ayda fundus
muayenesinde arka retina yatisikti, Ust
temporalde SBS basisi 6nlinde retinotomi
hatti Uzerinde retina dekolmani, retinotomi
hatti Gzerinde traksiyon yaratan retinal katlanti
saptandi. Hastada makula yatisik oldugundan
operasyon endikasyonu olmadidina karar
verilerek araliklarla izlenmesi 6nerildi. Gorme
P-P-'den 1.5 mps'ye cikti (Tablo 1). Ancak
Olgu 2'de vyatisik alanlara lazer fotoko-
agulasyon uygulandiktan 5 ay sonra retinanin
total dekole oldugu goruldu. Ayrica yaygin vitre
ici membranlar, retinal katlantilar, traksiyon

yapan ERM, alt nazalde subretinal
eksudasyon, alt ve Ust yarida preretinal
hemorajiler ve temporal yarida eksudasyon
izlendi. Hastanin operasyondan fayda gérme-
yecegine karar verilerek takibe alindi. Lazer
fotokoaglilasyon uygulanan Olgu 4'Un sol
gozinde ise gorme EHS'den 1 mps seviyesine
cikti (Tablo 1).

Literatirde AEVR'de goérilen retina
dekolmanina yapilan cerrahilerin sonuglarini
goOsteren calismalar icinde en genis seri van
Nouhuys'e aittir'4. Cesitli cerrahlar tarafindan
uygulanan 22 cerrahi yéntem ve sonuglari
tartisiimistir. En sik skleral ¢okertme, skleral
¢okertmeyle birlikte vitrektomi ve vitrektomi
uygulanmistir. AEVR'e bagli retina dekolmani
olan 14 olgunun 14 g6zune cerrahi yapilmistir.
Retinada yatisma, 7/14 gbzde bir veya daha
fazla muidahaleden sonra izlenmistir. Bes
olguda sadece skleral ¢Okertme sonrasinda
retinada yatisma gozlenirken, 12 vitrektominin
2'sinde sonuglar basariliydi. Sonuglarin
basarili oldugu 7 olgunun yaslari 19-56
arasindaydi. Retinal yatisma saglanamayan
olgularda ortalama yas 13 olup 5-18 yas
arasindaydi. Sonugclarin pek iyi olmamasinin
sebebi, ylksek regmatojen retina dekolmani
orani olarak bildirilmigtir. Bizim olgularimizda
(Olgu 1ve 5) traksiyonel retina dekolmani
olmasi iyi anatomik ve fonksiyonel basariyi
aciklayabilir. Shubert ve Tasman8, AEVR'li 8
gbze yaptiklar cerrahiler sonrasinda 6'sinda
retinada yatisma izlemislerdir.

Cerrahi mudahale karari bazen glg¢
olabilmektedir. Genellikle reklrren vitreus
hemorajileri, artan ekstdasyonlar ve ilerleyen
traksiyonel retina dekolmanlari  temel
endikasyonlardir. Gunalp ve ark.15 tarafindan
AEVR'li 7 olgunun 15 g6zl incelenmis ve 2
olguya skleral c¢okertme yapilarak basarili
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anatomik ve fonksiyonel sonuclar elde
edilmistir.  Uygun  cerrahi  prosedurler
secildiginde yatisma orani ve goérsel prognoz
olumlu yénde etkilenmektedir16. Anatomik ve
gorsel fonksiyon sonuclari ileri evre AEVR'de
olumlu olmadigindan hastalarin émdr boyu
duzenli takibi ve aile fertlerinin taranmasi
onemlidir.
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