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Cocukluk Cagi Eksudatif Retina
Dekolmanlarr™

Remzi AVCI
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Eksudatif retina dekolmani (ERD) retinada
bir yirtik veya retinayi ¢eken bir traksiyon gii-
cii olmaksizin 6zellikle bazi metabolik bozuk-
luklar, sistemik hastaliklar ya da goziin arka
segment drenaj sistemindeki mekanik engeller
sonucu subretinal mesafede sivi birikmesi ile
karekterize bir tablodur.

1. RETINANIN YATISIK KALMA
MEKANIZMASI

1.1. Retina ve koroidin anatomisi

Bildigimiz gibi retina, duyu tabakasi ve re-
tina pigment epitelinden (RPE) olusmaktadir.
Duyu retinanin RPE"ne yakin yiizeyini fotore-
septorlerin dig segmentleri olusturmaktadir.
Yapilan calismalarda RPE ile fotoreseptorler
arasinda herhangi bir mekanik baglanti goste-
rilmemistir!. Bu iki tabaka arasinda interfoto-
reseptormatriks (IPM) olarak bilinen potansi-
yel bir mesafe vardir ve bu mesafe RPE hiicre-
leri tarafindan salgilanan siv1 ile doludur?.
IPM kanigik bir yapiya sahiptir ve gorevinin
ne oldugu tam olarak bilinmemektedir.

RPE noéroektodermden kaynaklanir. Birbir-
lerine desmozomlar, zonula okludens ve zonu-
la adherens olarak isimlendirilen 6zel baglarla
baglanmiglardir. Zonula okludensler tarafin-
dan olusturulan baglantilar son derece sikidir
ve dis kan-retina bariyerini olugtururlar3. RPE
altindaki bruch membramn ise elastik ve kolla-
jen liflerden olusur ve makromolekiiller igin
bir barier olusturmaz (Sek.1),

Koryokapillaris genig kapillerden olugsmus
tek sirali bir tabakadir ve koroiddeki tek kapil-
ler tabakay: olusturmaktadir. Mikroskopik
olarak bu kapillerle renal glomeriil kapillerleri
arasinda biiyiik benzerlik gosterilmigtir4,

1.2. Retina ve Koroiddeki Sivi Akim
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Sekil 1. Retina fotoreseptirleri, RPE ve koryokapillari-
sin yapist. O: Zonula Okludens, A: Zonula Adherens,
D: Desmozom, IPM: Inter Fotoreseptisr Matriks, RPE:
Retina Pigment Epiteli

Dinamigi

Retinanin yatisik kalabilmesinde bir ¢ok
mekanizma rol oynamaktadir. Anatomik adez-
yon ve vitreusun tamponad etkisi ¢ok simirhi-
dir. Buna karsin vitreo-retino-koroidal sivi di-
sa akim dinamidi retinanin yatistk kalmasin-
da son derece etkin rol almaktadir. Steinberg
ve Wood>6 vitreustan retinay1 gecerek koryo-
kapillarise ulasan sivi hareketinin retinayi ya-
tigik tutan baslica mekanizma oldugunu bil-
dirmiglerdir. Bu mekanizma ile s1vi1 akimina
direng gosteren duyu retina RPE' ne dogru itil-
mekte ve devamli yatisik kalmasi saglanmak-
tadir. Bu yolda c¢ok yiiksek bir sivi dolagimu
mevcuttur. Vitreusa enjekte edilen igaretli si-
vinin 32 dakikada %88'inin vortex venleri ile
gozii terkettidi gosterilmigtir’, Subretinal bol-
gedeki sivinin RPE'ni gegerek koryokapillari-
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se taginmasinda baglica iic mekanizma rol oy-
namaktadir; aktif transport®.. plazma onkotik
basinci, hidrostatik basing. Aktif transport
RPE hiicreleri tarafindan enerji harcanarak sik-
lik adenosin monofosfat (cAMP) aracilifi ile
calisan bir yoldur ve siv1 transportunun biiyiik
bir kismimi saglamaktadir. Plazma osmotik ba-
sinct da sivi transportunda 6nemli rol oyna-
maktadir, fakat RPE saglikli oldugunda aktif
transport'a gore daha az etkili olurken,
RPE'nde laser fotoagulasyon ile veya bagka
sekilde hasar olugturulup iki ortam arasinda
mekanik bir yol aglldlgfgmda aktif transport ka-
dar etkili olmaktadir3.10.11, Hidrostatik basing
ise diger ikisine gore ¢ok daha az etkilidir.

ERD'ninin olugmasi i¢in. subretinal mesa-
feye sivi giriginin artmasi veya sivi ¢ikisinin
azalmasi yada her ikisinin birden olmas1 gere-
kir. S1v1 giriginin artmasi1 Coats veya Familyal
eksudatif vitreoretinapati'de (FEVR) oldugu
gibi vitreo-retinal yol (anterior yol) veya infla-
masyon yada travmalarda oldugu gibi koroido-
RPE yolu (posterior yol) ile olur. Subretinal
mesafeden sivi ¢ikiginin azalmas: ise koryo-
kapillaris veya RPE seviyesinde yada daha ge-
ride drenaj sistemi boyunca olugabilecek her-
hangi bir blokaj sonucu olabilmektedir. Buda
daha cok orbital seliilit, arterio-venoz fistiiller
yada tlimorlere bagh basi sonucu olusmakta-
dir. Sonugta dengelerin bozulmas: ile subreti-
nal mesafede sivi birikmekte ve ERD olus-
maktadir!2.

1.3. Eksudatif Retina Dekolmanimin
Semptom ve Bulgulari

ERD'inda hafif metamorfobsiden sadece
151k algilama hatta total gérme kaybina kadar
degisen goérme kaybi ile karsilasabiliriz.
ERD'ninin biiyiikligii ve lokalizasyonuna bag-
It olarak degisen gérme alani defektleri olu-
sur. Oftalmoskopik olarak hafif retinal kalkik-
liktan biilléz dekolmana kadar degigsen goriin-
tiller gozlenebilir. Genelde dekole retina kon-
veks yiizeylidir. Retinada kivrimlar goriilmez.
Subretinal sivinin bas pozisyonlarina bagh
yer degistirmesi ERD'nin en tipik 6zelligidir.

S1§ serdz retina dekolmanlarinda kirmizi-
dan yoksun 151tk muayenesi ile daha iyi tam
konur. Bu sekilde arkadaki koroidal paternin
daha belirginlesmesi saglanarak ondeki s1§ de-
kolman daha iyi goriiniir hale getirﬂcbﬂinir.

2. COCUKLUK CAG I EKSUDATIF RE
TINA DEKOLMANLARI NEDENLERI

Bazilar1 son derece nadir olmak iizere bir- -

¢ok hastalikta belirli donemlerde ERD olusur,

Bazilarinda ise eksudasyon esas patolojiyi

1. Idiopatik

Coats Hastalig1

Uveal Effiizyon Sendromlart
2. Konjenital

FEVR

Optik Sinir Pit'i

Morning Glory Sendromu
Optik Sinir Kolobomu
Nanoftalmos

3. Imflamatuar

Skleritler

Orbital Seliilit

Orbital Pseudotiimér
Subkonjonktival Abse
Enfekte Skleral implant

4. Otoimmiin
Vogt-Kayanagi-Harada Sendromu
Sempatik Oftalmi

Periferal Uveitler

5. Hemodinamik

Hipertansif Retinopati
Diabetik Retinopati

Kronik Renal Yetmezlik
Kardiak Yetmezlik

6. Hematolojik

Hemoglobin Sikle-Cell Hastali1
Losemiler

Trombotik Trombositopenik Purpura
7. Timoral

Koroidal Hemangiom
Retinal Kapiller Hemangion
Retinoblastom

Kombine Hamartom

Tablo 1. Cocukluk ¢agr Eksudatif Retina Dekolman
Etholojisi

olusturmaktadir. Bunlari (Tab.1)'deki gibi si-
niflayabiliriz.

2.1. Coats Hastalig:

Ik defa 1908 yilinda George Coats!? tara-
findan tanimlanan bu hastalik nedeni bilinme-
yen konjenital vaskiiler bir anamoliye bagh
olarak retina damarlarinda telenjiektazik ve
anevrizmal degisimlerin olmasi ve bu damar-
larin duvar gecirgenliginin artmasi sonucu
plazmanin damar digina ve retina dokusu igi-
ne sizmas! ile hemorajiler, subretinal eksudas-
yonlar ve lipid birikintileri ile karekterize bir
tablodur.

Hastalik baslangicta Coats tarafindan 3 ay-
r1 gruba ayrilmigtir!3. Daha sonra bunlardan
biri Eugen Von Hippel tarafindan anjeomato-
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Sekil 2. 12 yaginda ileri satha bir Coats' hastasinin
fundus goriintiisii. Yer yer retinal ve subretinal hemora-
jiler, sert eksudalar ve yuygin ERD goriilmektedir.

zis retina ismi altinda ayr bir hastalik olarak
tanimlanmasindan sonra Coats' hastalig: klinik
ve patolojik olarak iki temel grupta incelemeye
alinmigtir;

1- Masif subretinal eksudasyonunun oldugu
fakat vaskiiler anomalilerin olmadig1 grup,

2- Masif subretinal eksudasyonla birlikte
yogun vaskiiler anomalilerinde oldugu grup.

Hastalik genellikle adolesan déneminde (16
yasindan once) baglar. Nadirde olsa 16 yasin-
dan sonra baglayan olgular bildirilmigtir!4-16,
Erkeklerde kadinlardan 3 kat fazla goriiliir. Ol-
gularin %80'1 tek taraflidir. %20 oraninda bi-
lateral tutulum bildirilmektedir!4-17, Olgularin
2/3'i 10 yas altindadir. En erken 4 yasinda bir
¢ocukta gozlenmigtir!8.

En 6nemli gikayetler gérme azligi, strabis-
mus ve lokokoridir. Tipik oftalmoskobik go-
riintii lokalize sar1 yesilimsi subretinal eksuda-
tif kalkiklik seklinde baglar ve ileri safhalarda
biillloz ERD goézlenebilir. Eksudasyon genel-
likle anormal vaskiiler degisiklerle ilgilidir.
Telenjiektazik damarlar, vendz bogumlanma-
lar, mikroanevrizmal degisiklikler, fuziform
kapiller dilatasyonlar tortiosite artimi, anevriz-
mal dilatasyonlar siklikla gozlenir. Ayrica yer
yer kapiller nonperfiizyon alanlar1 ve bu bélge-
lerde gelisen retinal neovaskiilarizasyonlar
gozlenebilir.Yer yer retinal hemorajiler ve li-
pid depolanmalar tipik goriintiileri olustur-
maktadir (Sek-2). Bazan periferal hastaliktan
uzak makiiler bolgede epiretinal membranlar
olusabilir!3.19.21,

Cok degisik formlarla karsilasabiliriz. Ek-
suda ve hemoroji hastaligin az aktif safhasinda
¢ok hafif olabilir. Vaskiiler anomalileri bazan
oftalmoskobik  olarak  saptayamayabiliriz.
Progressif safhada ise eksudasyon son derece
masif olup lizerindeki vaskiiler yapiy1 gérme-

Sekil 3. (a) Makiiler bélgede yerlesimli sirsine retino-
patinin gézlendigi 11 yasindaki erkek bir Coats' hasta-
sinin tedavi oncesi fundus goriintiisi. (b) Aym olguda
laser FK tedavisi sonrasi sirsine retinopatinin tiimiiyle
kayboldugu gériilmektedir

mizi engelleyecek kadar biilloz retina dekolma-
n1 yaratabilir. Hatta retina lens arkasinda bio-
mikroskopla goriilecek kadar kalkabilir!3.19.21,
Fundus Fluoresen Anjiografi (FFA) hastaligin
kan retina bariyerinin bozulmasindan kaynak-
landiginin anlagilmasinda yardimci olmustur.
FFA de, bahsedilen biitiin anormal vaskiiler ya-
pilart gormek miimkiindiir. Bu damarlar erken
dolar ve uzun siire hiperfluoresan kalirlar. Flu-
oreseyn damarlardan sizarak etraftaki eksudas-
yon alanlarin1 boyar. Ayrica kapiller yatagin
diffiiz kaybi kapiller non perfiizyon alanlari
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gozlenir. Bu bolgelerdeki gelisen retinal neo-
vaskiilarizasyonlarda goriintiilenebilir.

Ayrica tanida en Onemli tablo retinoblas-
tomdur?2. Her ikisinde de intraokiiler kalsifi-
kasyonlar goriiliir, fakat retinoblastomda ge-
nellikle kiime seklinde gozlenirken Coats'da
ise plak seklinde olmaktadir. Ayrica retina de-
kolmani, persistan hiperplastik primer vitreus,
konjenital katarakt, Norries hastaligi, familyal
eksudatif vitreoretinopati??, Eales hastaligi,
kollajen vaskiiler hastaliklar?4 ile de karigabil-
mektedir.

Genellikle intraokiiler tiimor ozellikle reti-
noblastom sanilip eniiklee edilen gozler oldu-
gundan oldukga zengin histopatolojik veriler
saptanmugtir2!. Retinadaki biitiin kaliplerdeki
damarlar tutulur. Vaskiiler endotel ve perisit
hiicrelerinin kaybi damar duvarlarinda belirgin
organizasyon bozuklugu (plasmotik vakuoli-
sis) sozkonusudur?>. Damarlarda yer yer kalin-
lagma, yer yer incelme alanlan gozlenir.

Coast's da tedavi her zaman sart degildir.
Tedavi edilenlerde olgularin %75'inde tablo
stabilize olurken tedavi edilmeyenlerde bu
oran %30 bulunmustur. Onun i¢in lezyon eger
siirli ve makiilay1 tehdit etmiyorsa tedavisiz
takip edilir. _

Laser fotokoagulasyon (Laser FK) giinii-
miizde en aygin kullanilan tedavi yontemidir
(Sek.3) - 142625 Daha ¢ok hemoglobin tarafin-
dan iyi absorbe edilen Argon mavi-yesil veya
DYE sar dalga boyu tercih edilmektedir. Te-
davi sirasinda kanama riskini azaltmak igin di-
rekt lezyon iizerine yapilacak tedavide diigiik
enerji genig spot biiyiikliigii ve uzun siire ter-
cih edilmelidir. Eger ERD varsa bu durumda
tedavi etkili olmayabilir. Periferdeki lezyonla-
ra indirekt laser FK uygulanabilir. Tedaviden
sonraki erken donemde siklikla subretinal si-
vida artma gozlenir sonra kaybolur.

Diger bir tedavi segenegi olarak Kryokoa-
gulasyon, daha ¢ok periferik lezyonlara ERD1
olan olgulara transkonjonktival olarak anormal
damarlarin oldugu sizintili bélgelere damarlar
beyazlasana kadar uygulanir. Bazen yeterli
donma elde etmek igin subretinal siviyr bo-
saltmak gerekebilir30. Eger subretinal sivi tii-
miiyle bosaltilabilirse o zaman laser FK da uy-
gulanabilir.

Diatermi ise ozellikle ERD'li vakalarda
Kryokoagulasyona alternatif olarak tercih edil-
mektedir. Eger total biilloz retina dekolmani
varsa bu durumda subretinal sivi drenaj1 ile
birlikte skleral ¢okertme uygulamasi daha dog-
ru olacaktir31.32, Premakiiler membranlarin

olustugu gozlerde pars plana vitrektomi ile

membranlar soyularak gormeyi artirmay: de-
nemisglerdir33.

Cocukluk Cagr Eksudatif Retina Dekolmanlar:

Sekil 4. 36 Haftalik bir kiz gocugunda endofitik tip re-
tinoblastomun goriintiisi

2.2. Familyal Eksudatif Vitreo Retinopati
(FEVR)

Gestasyonel donemin son 2-3 ay1 igerisinde
retina vaskiiler geligiminin tamamlanmadan
durmasi sonucu temporal periferik retinada
vaskiiler agin aniden kesilmesi ve bunun peri-
ferinde avaskiiler zonun olugmasi, daha sonra-
ki dénemde bazi olgularda ilerleme gostererek
vitreoretinal komplikasyonlarin olugmasi ile
karekterize otozomal dominant gegisli heredi-
ter bir hastaliktir,

Bu tablo ilk defa 1969 da Criswick ve Sche-
pens tarafindan prematiir retinopatisine benze-
yen ama prematiirite ve oksijen tedavisi anem-
nezi olmayan hastalik olarak tanimlanmig-
tir34, Olgularin biiyiik bir kismu bilateraldir.
Fakat sporadik olgularda tek goz tutulumu da
bildirilmistir35. Genelde hastalik ilerleme gos-
termez. Baglangigta hastalifin seyrini tahmin
etmek gii¢ olsada geng ¢ocukluk ve adiilt ¢ag-
da hemen her zaman stabil hale gelmektedir.

Klinik olarak FEVR'de ii¢ kardinal 6zellik
gozlenir, retinal avaskiiler zon, arteriovendz
sant olusumu ve retinal neovaskiilarizasyon?>,
Bu kardinal bulgularin 15181 altinda FEVR
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Resim 5. 16 yagindaki erkek bir hastanin sag gozii. Be-
lirgin ve kivrimhi getirici, gotiiriici damarlarla birlikte
makuler bolgede sert eksudasyona neden olan 2 disk
capindaki tiimorol lezyon goriilmektedir.

Miyakubo tarafindan 5 grupta degerlendiril-
migtir3s.

1) Basit tip

2) Arkuat tip

3) "V" sekli patern

4) Proliferatif tip

5) Skatrisyel tip.

Proliferatif tipte yaygin retinal neovaskiila-
rizasyonlar (NV) goézlenmektedir. Retinal
NV'ler olgularin %11-20'sinde saptanmis-
t1ir35.36, Retinal eksudasyon diger bir bulgudur
ve daha c¢ok retinadaki NV'lardan plazmanin
damar disina sizmasiyla olusur. Tabloyu daha
cok ERD yoniinden ele alacak olursak hastali-
gin ismindeki eksudatif kelimesinin aksine bu
hastalikta retinal eksudasyon ve ERD son de-
rece nadir gozlenmektedir. Genelde traksiyo-
nel veya yirtikli retina dekolmani gozlenir.
Retinal eksudasyon olgularin sadece %9'unda
saptanmustir. (Myokuba) Masif subretinal ek-
sudasyona bagli ERD ise Nouhuys tarafindan
170 goziin sadece ikisinde bildirilmistir®.

Genelde hastalik nonprogresif tabiatta oldu-
gu icin birgok olguda gozlem ve siki takip ye-
terlidir. Herhangi bir tedaviye gerek yoktur.
Eger retinal NV'ler gozlenirse daha sonraki do-
nemde vitreus hemorajisi, retina dekolmani ve
makiiler eksudasyon gibi gormeyi tehdit eden
komplikasyonlarin gelismesini onlemek ama-
ciyla laser fotokoagulasyon veya kriyo ile bu
damarlarin proflaktik olarak tedavisi herzaman
olmasada onerilmektedir’®. Tedavi sonras1 bu
yeni damarlar siiratle geriler, fakat bazen adiilt
gozlerde kismen fibrotik, semptom vermeyen
inaktif NV'larin oldugu, bunlarin takip siiresin-
ce bir ilerleme gostermedigi bildirilmigtir.
Onun i¢in bunlarin tedavisiz takibi onerilmek-
tedir36. Transiyonel, yirtikli veya eksudatif,

hangi tip olursa olsun eger retina dekolmani
gelisti ise bu olgularda prognoz oldukga kotii-
diir36. Ozellikle erken yaglarda (19 yag alt1)
RD genellikle proliferatif vitreoretinopati ile
komplike oldugu i¢in adiiltlerde klasik skleral
indentasyon onerilirken, ¢ocuklarda ve gens-
lerde pars plana vitrektomi énerilmektedir-®.

2.3. Retinoblastom

Bildigimiz gibi retinoblastom ¢ocukluk ¢a-
ginda en sik intraokiiler malin tiimordiir $ek-4,
Yapilan ¢aligmalarda retinoblastom insidansi-
nin giderek arttifinin saptanmasi 3738 hastali-
&in olugmasinda gevresel faktorlerin etkilerini
giindeme getirmektedir.

Retinoblastomda ERD erken dénemde son
derece nadir goriilen atipik bir bulgu olarak de-
gerlendirilmektedir3®40 ve yanhg tani1 konma-
sina bir neden olarak gosterilmektedir. Buna
karsin tedavi edilmemis olgularin ge¢ done-
minde ERD sik olarak kargimiza ¢ikar. Ekzo-
fitik tipte endofitik tipe gore ¢ok daha sik goz-
lenir.

Onceleri retinoblastomda ERD'nin varligi
konservatif tedavi igin sakincali olarak kabul
edilip bu olgulara eniikleasyon onerilirken son
caligmalarda bu olgularda yeni liclii kemotera-
pi protokolii ile son derece basarili sonuglar
bildirilmistir*!. Tedavi ile tiimériin ve
ERD'nin geriledigi ve retinanin tamamen ya-
tigsmasinin saglandig: bildirilmektedir. Boyle-
ce ERD bu olgularda eniikleasyon endikasyo-
nu olmaktan ¢ikmistir. Boylece Kingston ve
Hungerford tarafindan gelistirilen bu yeni tiglii
kemoterapi rejimi retinoblastom tedavisinde
son yillardaki en onemli gelismelerden biri
olarak kabul edilmektedir*2.

Onerilen yeni kemoterapi tedavisinde eto-
poside, karboplatin, vincristinden olusan teda-
vi 2 ay her ayin ilk ii¢ giinii uygulanmakta, da-
ha sonraki iki ay ise radyoaktif plak veya bir
baska tedavi, sonra yine 1ki ay her ayin ilk ii¢
giinii olmak tizere kemoterapi yapilmasi sek-
linde nerilmektedir. Bu ajanlarin eski kemo-
terapotiklere gore goze daha hizli ve yiiksek
oranda penetre olduklari bildirilmistir.

2.4. Retinal Kapiller hemangiom

Retinal kapiller hemangiom genelde iki ayr
formda karsimiza c¢ikar, periferal lezyon
(Von-Hippel tiimérii) veya juxtapapiller kapil-
ler hemangiom. Periferik lezyon ¢ok daha sik-
likla gozlenmektedir. Von-Hippel tiimorii, ilk
dekatta goriilebilecegi gibi, 8. dekatta da kar-
simiza ¢ikabilir. Bazen daha 6nce normal olan
bir retinada ilerki donemde tiimor geligebilir.
Hastalik genelde yavas ilerler, eksudasyon,
vitreus hemorojisi ve retina dekolmani gibi
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Resim 6. Tedavi edilmemis retinal kapiller hemangi-
omlu 26 yasinda bir erkek hasta Yaygin fibroz prolife-
ratif membranlar ile birlikte traksiyon retina dekolmam
ve membranlarin arkasinda tiimérol lezyon goriilmek-
tedir

pulgular gelisip gérme problemi yaratmadik¢a
hasta tarafindan farkedilmez.

Klinik olarak baslangicta retina periferinde
gizli grimsi-kirmiz1 diabetik mikroanevrizma-
dan daha biiylik olmayan leke seklinde gozle-
nir43. Tiimor igerisindeki kapiller kanallar pro-
lifere oldukga lezyon biiyiir. Baglangicta affer-
rent ve efferent damarlar normal genislikte
iken tiimor i¢indeki kapillerlerin arterio-venoz
sant gibi gorev yapmasi ile belirginlesir ve
tortiosite gosterirler $ek-5 Erken donemde tii-
mori olusturan kapiller damar duvarlar1 gegir-
genlik gostermezken daha sonra damar duva-
rinda olusan pencereler plazmanin duvar digi-
na sizmasina, dolaysiyla retinal ve subretinal
eksudasyona neden olur, sirsine retinopati ve
ERD gelisir (Sek.5). Daha sonra serum ele-
mentlerinin etkisi ile fibrovaskiiler proliferas-
yon olusur. Tablonun ilerlemesi ile vitreus he-
morajisi ve traksiyon retina dekolmaninin da
tabloya eklenmesiyle proliferatif vitreoretino-

it 8ok 6)- 44,
pat{/tcl)lr{{ﬁ)ﬁl)e lc{%lgr%£r% ilk c)iekatta goriilebile-
cegi gibi. 8. dekatta da karsimza ¢ikabilir®.
Bazan daha once normal olan bir retinada daha
sonraki donemde tiimor geligebilir46. Hastalik
genelde yavag ilerler ve retinal eksudasyon,
vitreus hemorajisi, retina dekolmani gibi bul-
gular gelisip gorme problemi yaratmadik¢a
farkedilmez.

Tedavi yaklagiminda en dnemli nokta lez-
yonun nekadar erken saptanirsa okadar kolay
ve tiimiiyle ortadan kaldirilacak sekilde tedavi
edilebileceginin bilinmesidir. Onun i¢in lezyon

saptanir saptanmaz tedavi edilmelidir. 11k teda-.
vi Laser FK dir. Bir disk ¢apindan kiigiik tii-

morlerde etkilidir. Tedavi dogrudan tiimor iize-
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Sekil 7. 1/4 disk ¢apinda kapiller hemangiom saptanan
11 yasindaki bir kiz cocugunun FFA'sinde tedavi 6n-
cesi hiperfluoresan olan lezyonun (a) (ok) Laser FK te-
davisi sonrasi tiimiiyle eredike edildigi gozlenmektedir
(b) (0k)

rine uygulanabilir (Sek.7.) 1/4 disk c¢apindaki
tiimorlerin tek bir laser spotu ile tedavi edilebi-
lecegi bildirilmigstir43. Eger tiimor bir disk ca-
pindan biiyiikse veya retina periferinde ise ve
laser FK ile yanik olusturmayi engelleyecek
kadar subretinal eksudasyon mevcutsa o za-

man kryokogulasyon uygulanir (Sek.8)-47.
Kryokoagulasyon tedavisinde tiimdriin biitiinii-
niin buz topu igersine girmesine 6zen gosteril-
melidir. Ayrica genig periferik timorlerin te-
M R R R e R Rt
veya traksiyonel RD nin yanisira proliferatif
vitreoretinopatinin gelistigi gozlerde skleral
cokertme pars plana vitrektomi teknikleri uy-
gulanirso.

Klinigimizde yaptigimz bir ¢alismada4’
3 i 12 yas alunda 11 olguda toplam 24 tiimor
(7si 1 disk ¢ap:1 ve altinda ,3 i 1-2 disk ¢ap1
arasi, 1 1 2 disk capindan biiyiik ve eksudatif
dekolman ﬁeligmis ) saptadik. Sekiz olgu La-
ser FK (Sek.8) 1 olgu kryo (Sek.9), 2 olgu da
laser+kryokoagulasyon ile tedavi edildi. Orta-
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Jekil 8. Belirgin ERD ile birlikte yaklasik 2 disk ¢apinda bir kapiller hemangiom saptanan 22 yagindaki bayan bir has-
tanin tedavi dncesi (a) ve tedavi sonrasi (b) fundus fotograflar goriilmektedir. Tedavi sonrasinda ERD'nin tiimiiyle re-
zorbe oldugu ve tiiméral lezyonun da eredike edildigi goriilmektedir.

lama 4.5 yillik takip sonunda 2 disk ¢apindan
biiyiik ve eksudatif dekolman gelismis olgu
haricindeki tiim olgularda tiimor eradike edil-
mistir. Bizim ¢alismamizda da goézledigimiz
gibi 1 disk ¢apina kadar olan tiimorlerde prog-
noz son derece iyidir. Daha biiyiik tomorlerde
ise her zaman iyi sonug elde etmek miimkiin
olmamaktadir.

2-5: Koroidal Hemangiom

Koroidal hemangiom genellikle nadir gorii-
len hamartomatoz bir tiimordiir. ki ayn sekil-
de goriiliir, Lokalize sinirhi tiimér veya diffiiz
form.

Lokalize koroidal hemangiom

Genellikle koroidin herhangi bir bélgesinde
sinirh tiimor olarak kargimiza ¢ikar. Eniiklee
edilmis gozlerde yapilan histopatolojik ¢alis-
malarda lokalize tiimoriin diffiiz formdan 2.5
kez daha sik gozlendigi bildirilmistir5!. Kon-
jenital olusuna ragmen genelde 2-5. dekatta
semptomatik hale gelip tan1 konmaktadir. Fa-
kat 6 yasinda bile olgular bildirilmistir32-54,

Klinik olarak portakal kirmizisi, pembemsi
renkte genelde ekvator gerisindeS! ve diske
yakin33.54 yerlesim gosteren kubbe bigimli
kalkiklik geklinde karsimiza c¢ikar. Tiimore
bagh olarak ERD v.b. ikincil degisiklikler ol-
madik¢a hastalarin bir gikayeti olmaz. Olgula-
rin % 78 inde ERD bildirilmistir55. Makiiler
degisiklikler de siklikla gozlenmektedir34. Bu
degisiklikler genellikle tiimorden kaynaklanan
ERD nin veya subfoveal yerlesimli olgularda
tiimore bagl makuler retinanin dejenerasyonu-
na bagh meydana gelmektedir. Makulada, sert
eksudalar56, retina pigment epitel degisiklikle-
ri, makuler pucker veya epiretinal membranla-
rin olugtugu bildirilmigtir37.

FFA da olgularin %50'sinde koroidal fazda he-
niiz retinal damarlar dolmadan koroidal damar-
larin Once diizensiz hiperfluoresans1 gozle-
nirs8.39, Bunu diger tiimorlerde de gormek
miimkiindiir. FFA, tiimore baghh olusan
ERD'nin boyutlarini belirlemede oldukg¢a yar-
dimcidir. _

Lokalize koroidal hemangiomda Ultraso-
nografik bulgular oldukca karakteristiktir ve
tanida ¢ok yardimeidir60. B-scan Ultrasonog-
rafi'de (US) kubbe bi¢iminde genelde koroidal
ekskavasyon v.b. akustik sessiz zon belirtileri-
nin olmadig1 kalkiklik seklindedirs8. A-scan
US'de ise %50-100 arasinda yiiksek internal
reflektivite gozlenirol,

Lokalize koroidal hemangiomda giiniimiiz-
de kabul goren yegane tedavi sekli
FK'dur38.62.63, ERD'nin gelistigi gozlerde foto-
agulasyon endikasyonu mevcuttur64. Tedavide
amag biitlin timori tahrip etmek degildir.
ERD'nin iyilegsmesini saglayacak kadar tedavi
direk tiimor tzerine uygulanirS5, Bu sekilde
tedavi ile olgularin %79'unda ERD'inda iyiles-
me saptanmus fakat daha sonra bunlarin
%40'inda niiks gelismistir55, Biitiin tedavilere
ragmen timor foveadan uzak olmadikga gorsel
prognoz iyi degildir. Diger bir tedavi segenegi
olarak radyoterapi 6zellikle subfoveal veya pa-
rafoveal yerlesimli tiimorlerde Onerilmekte-
dir65.66, Bu tedavi ile ERD'inda olgularin bii-
yiik kisminda 1yilesme bildirilmistir.

Diffiiz Koroidal Hemangiom

Genellikle Sturge-Weber Sendromu ile ilis-
kilidir. Bilindigi gibi bu sendrom tek tarafli
fasial vaskuler lezyonlar ve aym tarafta intrak-
ranial hemangiom olmak tizere iki ana kisim-
dan olugmaktadir. Yanmsira bir¢ok hastada ay-
n1 taraf okiiler tutulum da sézkonusudur. Okii-
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ler bulgular arasinda diffiiz koroidal hemangi-
om ve ERD en siklikla goriilmektedir. Histo-
patolojik ¢aligmalarda bu sendroma sahip ol-
gularin %40 1nda diffiiz koroidal hemangiom
saptanmistiré7.68. Sturge-Weber sendromu ol-
madan sadece diffiiz koroidal hemangiom olan
olgular da mevcuttur6®.

Oftalmoskopik olarak diffiiz koroidal he-
mangiom olan gozde diger goze gore ¢cok daha
koyu kirmuzi bir fundus goriintiisii ile kargila-
siriz. Bu goriintli tomato-catsup fundus olarak
ta isimlendirilmektedir’0. Bu olgularda her iki
fundus birlikte degerlendirilerek renk fark: da-
ha iyi gozlenebilinir. Koroiddeki diffiiz kalin-
lik bu gozde tek tarafli hipermertropiye neden
olur. B-scan US de karakteristik olarak koroi-
dal bolgede diffiiz solid ekojenik kitle goriintii-
sii saptanir. Bu olgularin % 50 sinde ERD go-
riilmektedir’l ve bu ERD tipik olarak yerde-
gistirme ozelligine sahiptir.

Diffiiz koroidal hemangiomlu olgularda
gercek bir tedavi sekli heniiz bulunamamustir.
Anand ve Shields, Sturge-Weber Sendromu ol-
mayan diffiiz koroidal hemanjiom ve birlikte
ERD olan 42 olgunun hepsinde Laser FK ile
ERD nda iyilesme saptamiglardir69. Aym te-
davi teknigi sturge-Weber sendromlu olgular-
da da kullanilmistir. Radyoterapi ile ilgili de
fazla yayin yoktur. Plauman ve Harnett diffiiz
koroidal hemangiom ve ERD olan iki olguda
lensi koruyarak radyoterapi uygulamuglar her
ikisinde de basari elde etmiglerdir’2.

2.6. Posterior sklerit

Skleritler arasinda en az goriilen tiptir. Ka-
dinlarda erkeklere oranla daha sik gozlenmek-
tedir. Cocuklarda c¢ok nadir olarak karsimiza
¢ikar.

Klinik olarak gormede bozulma, hipermet-
ropik refraktif kusur, siddetli agr, ekstraokii-
ler hareketlerde kisitlilik, papil 6demi, ERD,
yukari bakista alt kapak retraksiyonu gdzlenir.
ERD genellikle posterior sklerit le goriilmesine
ragmen nadir de olsa anterior skleritte de goz-
lenmektedir?3. Birlikte serdz koroid dekolma-
n1, optik norit, hemoraji ve eksudalar da gozle-
nebilir. FFA da erken fazda benekli koroidal
patern daha sonra ise yaygin nokta geklinde
sizintilar gozlenir. Geg fazda sizintilar ile sub-
retinal sivi da boyanir74 US tanida oldukca
yardimci bir muayene yontemidir. US ile goz
arka duvarinda belirgin kalinlasma ve retro-
bulber 6dem gozlenir. Karakteristik olarak si-
nir ¢evresindeki skleranin kalinlagmasi sonu-
cu optik sinir goriintiisii ile birlikte T bulgusu
olusur?s. Ayirici tanida en 6nemlisi koroidal

melanomdur.Tedavide oral kortikosteroidlerle
son derece iyi sonuglar alinmaktadir74. Hem

sklerit hemde ERD siiratle iyilesir. Bununla
birlikte niiksler gozlenebilir76. Steroidlerle ce-
vap alinamayan veya steroid kullaniminin sa-
kincali oldugu olgularda siklofosfamid veya
siklosporin-A gibi diger immunosupressif
ajanlar kullanilabilir77.78,

2-7 : Periferal iiveit (Pars planit)

Intermedier iiveit olarak ta bilinen bu tablo
¢ocuklarda goriilmekle beraber genellikle geng
adiiltlerde saptanan, etyolojisi bilinmeyen peri-
ferik retinanin tutuldugu bir iiveit seklidir.
Vitreus opasiteleri ve makiiler 6deme bagls, si-
nek ugusmalar1 ve gorme azalmas: sikayetleri
ile hasta bagvurabilir. Cocuklarda periferik re-
tinada gelisen yeni damar olusumlarindan
kaynaklanan vitreus hemorajileri ilk bulgu ola-
rak karsimiza cikabilir?®. Retinal periflebit,
pars planada ve periferik retinada kartopu gek-
lindeki beyaz eksudalar tipik bulgulardir.

Brockhurst periferal iiveitli 100 olgunun
12'sinde ¢epecevre periferik koroid dekolmani
ve biilloz ERD saptamistir80. Son zamanlarda
seroz retinal kalkikligin, tipik olarak kartopu
lezyonlarin periferinde gozlendigi ve bunun
retinosizis ile karigabilecegi bildirilmigtir7.

Tedavide oral veya subtenon enjeksiyon
seklinde yapilacak kortikosteroid tedavisi ile
herzaman olmasa da genelde tabloyu kontrol
altina almak miimkiin olmaktadir. Direngli ol-
gularda periferik kryokoagulasyon veya pars
plana vitrektomi onerilmektedir.

2.8. Sempatik Oftalmi

Sempatik oftalmi goziin delici yaralanmala-
r1 yada cerrahi travmalarindan sonra olusan,
her iki gozi de etkileyen diffiiz graniilomatoz
paniiveit tablosudur. Hastaligin patogenezi ol-
dukca karisik olmasina ragmen deneysel ¢a-
ligmalarda retina fotoreseptér membranlarin-
dan kaynaklanan Retinal-S v.b. doku antijenle-
rine karsi olusmug otoimmiin ge¢ asint du-
yarlilik reaksiyonlarinin esas rolii oynadig:
gosterilmigtir8l.

Olgularin %80'i travmadan sonraki ilk 3 ay
igerisinde, %901 ilk bir yil icerisinde gozlen-
mektedir82. En sik ise travmadan sonraki 4-8
haftalar arasinda gozlenir.

Klinik olarak graniilomatéz bir paniiveit
tablosu sézkonusudur. Arka segment bulgula-
1, papillit, yaygin retinal 6dem, perivaskiilit,
RPE arkasinda yerlesen "Dallen-Fuchs nodiil-
leri" olarak adlandirilan sari-beyaz kiiciik ek-
sudasyonlar ve ERD gozlenir. ERD sik bir bul-
gu degildird3. Skleral tutulum klinik olarak na-
dir goriilse de eniiklee edilen gozlerde mikros-
kobik olarak siklikla gozlenmektedir. FFA'da
tipik olarak venoz fazda RPE seviyesinde yay-
gin hiperfluoresen noktalar gozlenir. Eger
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ERD varsa ge¢ donemde bu lekelerin birbirleri
ile birlestigi saptanmigtirs3,

Sempatik oftalminin tedavisinde en 6nemli

nokta, hastaligin olugmasinin engellenmesi-
dir. Bu da dikkatli mikrocerrahi, iyi yara tamiri
ve biitiin travmatik kesilerin siki diizenli kapa-
tilmasi ile saglanir. Tedavide her nekadar sem-
patizan goziin entikleasyonu onerilse de Win-
ter'in yaymlandigi 250 olguluk seride eniikle-
asyonun sempatize goziin prognozunda hi¢ bir
fayda saglamadi§: bidirilmistir84. Steroid te-
davisi sempatik oftalmi olugmasinda bir fayda
saglamasa da hastalifin baskilanmasinda en
onemli silahtmuzdir. Erken safhada yiiksek
doz (100-200 mg /giin oral prednison) steroid
tedavisi dnerilmektedir. Daha sonra dozu azal-
tarak idame dozunda uzun siire steroid tedavi-
sine devam etmek gerekebilir. Steroid kullani-
munn sakincali oldugu, steroid dozunu diigiir-
mek istedigimiz ya da steroidlere ragmen tab-
lonun baskilanamadig: olgularda diger immu-
nostipressifler  (Methotrexat, Clorambusil,
Azotioprim ) kulanilabilinir85.

Sonug olarak sempatik oftalmi ciddi, atak-
larla seyreden ve genellikle kot bir gérme ile
sonlanan dramatik bir tablodur. Bu hastalarin
uzun siireli takibi son derece énemlidir.

2-9 : Konjenital optik sinir anomalileri
(Morning Glory send., Optik sinir
kolobomu, Optik sinir pit' i)

Her li¢ anomalide de patogenezde bazi ben-
zerlikler sdzkonusudur. Embrioner dénemde
embrioner fissiiriin arka kismindaki kapanma-
nin tam ve dogru olmamasi, patogenezden so-
rumlu tutulmaktadir86.87, Tam bilinmemekle
birlikte bu kapanma eksikligine bagli vitreus
boslugu, subretinal bolge ve subaraknoid me-
safe arasinda sivi dolagimina izin verecek ba-
z1 baglantilarin bulundugu diisiiniilmektedir87,

Olgularin 1/3-2/3 iinde ser6z retina dekol-
mani geligir88, Cocuklarda, Morning Glory
sendromunda retina dekolman: infantil yasta
gozlenirken diger ikisinde genelde erken go-
cukluk yasinda karsimiza ¢ikar. Retina dekol-
mant siklikla arka kutupta sinirlidir®®. Biillz
dekolman varsa mutlaka yirtik aranmalidir®,
Her ii¢ tabloda da da retina dekolmaninin ben-
zer mekanizmalarla olustugu sanilmaktadir.
Retina dekolmani kendiliginden iyilesmesine
ragmen sik niiks etme 6zelligine sahiptir. Bun-
dan dolay1 birgok olguda oncelikle tedavisiz
takip Onerilmektedir88, Dekolmanin uzunsiire
iyilesmedigi, veya makulamin tutuldugu olgu-
larda peripapiller laser FK®!, yada pars plana
vitrektomi ile birlikte subretinal sivi drenaji ve
sivi-gaz degisimi Onerilmektedir. Bu tedavi-
lerle iyi sonu¢ alinsa dahi niiks oram yiiksek
oldugu i¢in tedaviye ragmen makulada dekol-

manin olusturdugu kronik dagisikliklerden
dolay1 nihai gorsel sonuglar genelde iyi degil-
dir.
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