Retinanin Diger Anevrizmal Hastaliklar*

Other Aneurysmal Discases of Retina

Gingér SOBACIH

GiRiS

Retinal telenjiektazi Reese tarafindan tanimlanan
6zgUn bir terimdir. Genellikle erkeklerin bir gézinde
ortaya c¢ikan gelisimsel damar anomalisidir. Retina
damarlari duzensiz geniglemeler islevsel yetersizlikler
gosterir. Ozellikle retina kapillerlerini etkilemekle birlikte
arterlerde de anomaliler izlenebilir. Anomalilerin
dagilimi ve yayginhg yani sira gdézde olusturduklar
komplikasyonlar nedeniyle retina telenjiektazileri farkl
klinik tablolar gésterebilirler. Bunlar arasinda en belirgin
olanlari: Coats' sendromu, Jukstafoveolar telenjiektazi
ve Leber'in miliyer anevrizmasidir. Coats ve Jukstafoveal
distrofi ilgili bélumlerde anlatilmighr. Yazimizda, Leber'in
miliyer anevrizmasi yani sira retinada telenjiektatik
vaskOlopati  ile  seyreden  diger  hastaliklar
irdelenmektedir.

Leber'in Miliyer Anevrizmasi

Primer (idiyopatik) konjenital retina telenjiektazisidir.
Erkeklerde daha siktir. Tanimlayici lezyonlar:! kapiller
telenjiektaziler?, arteriolar ektazi ve makroanevrizma?,
kapiller nonperfizyondur.

Bu lezyonlar erigkin yasta semptomatik hale gelirler.
En dnemli semptom makuler eksudasyondur.

Tedavisinde  lazer  fotokoagulasyon  veya
kriyokoagulasyon uygulanabilir.

Retinanin Kavernéz Hemanjiyomu

Retinanin nadir olarak gérilen bir okilokitanéz
sendromudur  (fakomatoz). Genellikle sporadik
gelisimlidir. Otozomal dominan nérokitandz tutulumlu
formlarn da bildirilmistir. Weskamp-Cotlier
sendromunda retina, cilt ve beyin hemanjiyomlari
birlikte goérulir. Bu tip olgularda epilepsi ataklari
saptanabilir. Geng yasta (ortealama yas:23) ve
bayanlarda (3/2) sik rastlanir. Klinik tablo olarak retinal
veya jukstapapiller yerlesim géosterirler. Siklikla tomér
kitlesinin etrafinda kicik izole anevrizma kimeleri
bulunur.

Genellikle ilerleyici degildir, tek tarafhidir ve
eksudatif komplikasyonlar nadirdir. En sik rastlanani
gdzici hemorajidir (%10). Kavernéz hemanjiyom kitlesi
bUyUmez, zamanla én yizindeki fibréz komponentinde
artma ile tGmér kitlesinin kismi obliterasyonu gézlenir.
Oftalmaskopik gérinimi oldukga tipiktir, kirmizi z0m
salkimina benzer. Bu salkimlarin icindeki eritrosit
sedimenti tipik FFA gérinimi ile (ge¢ dénemde
sakktler anvevrizmanin seviyeli dolum gdstermesi)
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lezyonu tanihici 6ézelliktedir. Retina dolagimindan izole
olan ve ge¢ dolum gésteren nonperfizyon alanlan da
saptanabilir. Histopatolojik olarak tomér kitlesinin

birbirinden ince duvarla ayrilmig c¢cok sayida
mikroanevrizmadan olustugu saptanir. Bu kitleyi
olusturan vaskiler duvardaki endotel altyapisi
normaldir.

Yogun ve tekrarlayan vitre hemoraijisi olusmadik¢a
koagule edilmeleri gerekmez. Kavernéz hemanjiyomlu
olgular sistemik tutulumlari bakimindan arastirlmali ve
dzellikle serebral anjiyomlar olmak GUzere tanimlanan
lezyonlar yillik olarak izlenmelidir.

Idoyopatik Retinal Vaskilit, Anevrizmalar ve
Néroretinit (irvan) Sendromu

Nadir goérolur. Siklikla bilateraldir. Peripapiller
eksudasyonlu néroretinit ve ézellikle arterleri ilgilendiren
Y seklinde multipl anevrizmalar ile bunlara eglik eden
periferik  vaskilit  saptanabilir.  Anevrizmalardan
eksudasyon ve hemoraji geligebilir, vitritis izlenebilir.
FFA'da optik disk yanisira perivaskiler boyanma
izlenebilir. Allerjik vaskilit olarak Eales'e benzerlik éne
surilmugsede  kortikosteroidlere  yanit  belirsizdir,
gerektiginde sari dalga boylu LFK uygulanabilir. NVE
gelisirse PRF, gdézici hemoraiji geligirse PPV &nerilir.

Familyal Ekstudatif Vitreoretinopati (Fver)

YUksek penetrasyon ve degisken ekspressiviteli
otozomal dominant gegis g&sterir. Sorumlu gen
11p998,9999 dur. Klinik gérinimU prematire
retinopatisine benzer, ancak anemnez ayirt edicidir. ilk
degisiklikler periferik retinada vitreoretinal bileskede
baslar. Baslangigta  ekvator ile Ora arasindaki
eksudasyonun makilaya ulagmasi ile Coats benzeri
tablo yerlesir, buna ileri evrede vitreosizis ve vitreoretinal
traksiyonlar eglik eder. Aynica, makuiler heterotopia
(maktlanin temporale c¢ekilmesi) ile gérme sorunu
olusabilir. Ozellikle makila temporalinin FFA géronimi
tipik olup ekvatérin éninde yaygin nonperfizyon
alanlari, dilate retina damarlari ve neovaskilarizasyon
ile kacaklar dikkati ceker. Neovaskiler glokom
gelisebilir. Erken dénemde proliferatif degisiklikler
baslamadan yapilan kapatici lazer/kriyo tedavi ile

komplikasyonlarin énlenebilmesi mimkindor.
Kapiller Hemenjiyom

Retinanin konjenital herediter kapiller anjiyomatéz
hamortomu olan anjimatozis retina von Hippel Hastalig
olarak ta taninir. Otozomal dominant gegisli olup

olgularin %80'nde spontan mutasyonlar izlenir.

Prevelansi 1/36.000'dir. Retinal kapiller
hemanjiyoma, santral sistemi ve diger organ
tutulumunda Von-Hipel Lindau (VH-L) hastaligi yada
daha dogru tanimlama ile sendromu olarak bilinir.
Bunda serebellar hemanijiyoblastomum ve Renal hicreli
karsinomun yani sira bébrek, karaciger, pankreas ve
epididimde kistler saptanabilir. Degisken penetransli
otozomal dominant gecislidir. Olgularin %50'sinden
fazlasinda retinal ve serebral anjiyom saptanabilir.VH-L
hastalar Feokromostoma (%10) ve renal hicreli
karsinoma (%25) riski tagirlar.

Kapiler hemanjiyomlar genellikle geng ve erigkin
yaslarda ve tek tarafli tutulum ile ortaya cikarlar.
Oftalmaskopik olarak besleyici damarin varligi tipiktir.
Baslangicta bunun secilmedigi goézlerde FFA tani
koydurucudur.

Klinik tablo olarak,! periferik retinal (endofitik),?
vitreoretinal,®  jukstapapiller  (ekzofitik)  yerlesim
gésterirler. Endofitik olanlarin aksine ekzofitik olanlarda
anjiyomlar retinanin dig kapilller pleksusundan gelisir ve
bunlarda besleyici damarin A-V santi gézlenmez.

Hemanjiyomlar siklikla soliter yapidadir.  Multipl
lezyonlar (%30) nadir degildir.
Hastalar yillarca asemptomatik olarak

yasayabilirler. Semptomlar siklilikla ekstdatif makila
6demi sonucu gelisir. Ayrica, epimakUler membran,
subretinal eksidasyon ile submakilar tomoral kitle yada
ilerlemis olgularda makila atrofisi, Coats benzeri
ekstdatif retina dekolmani ve PVRIi retina dekolmani
gelisimi gézlenebilir. Oftalmaskopik olarak makilada
ekstdasyonun izlendigi her normal gérinimlio olguda
periferik retinanin dikkatlice taranmasi ile makilaya
kacak yapan lezyon tespit edilebilir.
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sinirflanmaktadir (ortalama 41 yas). 60 yagindaki bir VH-
L'lu hastada %74 retinal hemanjiyom gérilme olasihig
ile birlikte %84 Renal karsinom, %69 Serebellar
hemanijiyoblastom olasiligi vardir.

Kapiller hemanjiyomlarin diger vaskiler retinal
timérlerden  (kapiller  hemanjiyom vb) retinal
telenjiektazilerden ayirt edilmesi gerekir.

Kapiller hemanjiyomlu olgularda VH-L sendromu
bulunmadigindan emin olunmalidir. Bu maksatla
genetik danigmanlik ve 3p25-26 lokisteki gen
mutasyonlarinin  aragtirilmasi ve  VH-L'lu  hasta
yakinlarinin taranmasi gerekir.

Kapiller hemanijiyomali hastalarda takip protokolu:
A- Yillik olarak:

a. Fundoskopi yada FFA,

b. Renal USG

c. idarda VMA(Vanil Mandelik Asit)

d. Nérolojik muayene
B- 3 yillik aralarla:

a. MRG yada MRA

b. Abdominal CT uygulanmalidir.

Kapiller hemanjiyomun tedavisi, semptomatik olan
hemanjiyom kitlesinin ortadan kaldinlmasi, makila
fonksiyonlarinin  korunmasi ve komplikasyonlarinin
dnlenmesine ydnelik olarak anjiyom kitlesinin ablate
edilmesi veya etrafindan sinirlanmasina yéneliktir.

Hemanijiyom tedavisinde temel ilkeler:

A- Lezyon boyutu:

a. 1 Disk ¢capi (DG): LFK

b. 1-4 DC: LFK/Kriyo/ FDT/ Vital boya ile
giglendirilmis diyot fotokoagulasyon, argon LFK

c. 4DC den buyk: Brakiterapi

d. Coats benzeri: Eksternal isinlama ve diger
yéntemlerle destekleme

B- Tedavi zamanlamast:

a. ik gérulrdugunde: llerleyici olabilecegi
varsayimi ile &zellikle retina  Ust yaridaki
hemanjiyomlarin ilk gérildiklerinde ortadan

kaldirilmasi  da  &énerilmektedir. ~ Cunks
hemanjiyom kitlesi biyidikce eldeki tedavi
secenekleri ile bu kitlenin ortadan kaldirilmasi
yada sinirlanmasi zorlagmakta tedaviye bagh
komplikasyonlar (epimakiler membran, PVR)
gelisebilmektedir.

b. Semptom gelistirdiginde
C- Tedavi gekli:
a. Direkt kapama-strongulasyon
b. indirekt kapama
c. Direkt ve indirekt kapama

Yogun lazer ve daha sik olarak yogun olarak kriyo
kullaniminda ciddi gérme kaybi (isik hissi kaybi dahil) ile
sonlanabilecek "Ablasyo Fugaks" gelisimi icin dikkatli
olunmalidir. Periferdeki lezyonun sessiz hale gelmesi ile
makiladaki ekstdatif hasar sinirlandinlabilir.  Ayrica
mevcut epimakiler membranlarin  kendiliginden
retinadan siyrildigi gézlenebilir. Bu nedenle epimakiler
membran tedavisi icin beklenmesi nerilir.
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