Yeni Dogan ve Cocukluk Cage Reting Desnar Hastaliklar

Yeni Dogan ve Cocukluk Cagi Retina Damar
Hastaliklar:

H. ITaluk AKBATUR!

Premature retinopatisi yenidogan goz has-
taliklar1 ig¢inde en Onemli problemi olus-
turmaktadir. Bunun diginda, yenidofan ve ¢o-
cukluk c¢agi retina damar hastaliklarini,
konjenital retina damar anomalileri, vaskiiler
hamartomlar, edinsel retina damar hastaliklar
olarak gruplandirmak miimkiindiir (Tablo 1).

Tablo I. YeniDogan ve Cocukluk Cagi Retina
Damar Hastahklan

Prematiire retinopatisi

Konjenital retina damar anomalileri
Prepapiller arteryel lup
Persistan hyaloid arter
Silioretinal arter
Allesel eksudatif vitreoretinopati (FEVR)
Coat's hastalig
Kalitimsal retina ven tesbihlenmesi
Kiigiik damar hyalinozisi

Vaskiiler hamartomlar
Kapiller Hemanjiom Angiomatozis retina
(Von Hippel Lindau hast.)
Kavern6z hemanjiom
Rasemoz hemanjiom (Wyburn-Mason)

Retina pigment epiteli ve retinanin kombine
hamartomu

Astrositik hamartom
Edinsel retina damar hastahklar:
Diabetik retinopati
Sickle-cell hastalig
Anemik Korioretinopati
Losemi
Koroid neovaskiilarizasyonu
Periferik retina neovaskiilarizasyonu

1. Dog.Dr., Serbest hekim.

Konjenital retina damar anomalileri

Prepapiller arteryel lup; optik diskten
¢ikan retina arterinin vitreus bogluguna dogru
uzanip geri dondiikten sonra dogal damar sey-
rini aldig1 nadir bir konjenital anomalidir!. Tek
bir arter dalinda goriilmesi sikken, iki hatta li¢
arter dalinda da olabildigi bildirilmistir®. Bazi
olgularda, retina venoz makrodamarlar1®, vit-
reus kanamaSJ3, retina arter dal ukamkhg:l,
lupun bizzat kendisinin tikanmasi®, eslik eden
diger konjenital ve edinsel bulgulardir.

Persistan hyaloid arter'in tamaminin veya
bir kismimin kalmas: miadinda doZan be-
beklerin %3'iinde goriilebilen nadir bir ano-
malidir. Normalde hamileligin 7 ve 9. aylan
arasinda gerilemesi gereken tiim arterin, optik
diskten lens arkasina kadar uzanmasi ¢ok daha
nadir bir durumdur. Daha ¢ok prematiir be-
beklerde goriilebilir. Glial destek dokulari ile
hyaloid arterin arka kalintis1 Bergmeister pa-
pillasi, 6n kalintis1 ise Mittendorf lekesi olarak
adlandirihr. Bergmeister papillasi, optik disk
oniinde mavi-beyaz veya gri konik bir ka-
bariklik olarak goriilen, fonksiyonel veya pa-
tolojik bir ozelligi olmayan bir durumdur.
Bazen glial elemanlar oldukg¢a genis olabilirler
ancak retina damarlar1 tutulmazlar.

Silioretinal arter; genellikle tek, nadiren
¢ok: sayida silier dolagimdan dogan, genellikle
dar ve kii¢iik, nadiren genis ve uzun, retina da-
marlandir. Goriilme sikligi, FFA tespitleri ile
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% 50 oranina kadar bildirilmistir>. Optik disk
pit olgularinda %60-62 olguda silioretinal
arter varlifa bildirilmigtir.

Optosilier venler Goz ici retinal vendz sis-
temni, koroid venleri vasitastyla vorteks venleri
ile irtibatlandiran venlerdir. Yiiksek miyopi
yanisira bazi optik disk anomalileri ile birlikte
goriilebilirler. Santral retinal ven tikamikhg:
sonrast peripapillér kapiller pleksus yoluyla
boyle santlar gelistigi de gosterilmistir.

Ailesel retina arter tortuositesi Arka
kutup ve makulada retina kanamalar ile bir-
likte goriilen, otozomal dominant nadir bir
hastaliktir®. Cocukluk ¢aglaninda baglayan ar-
teriolar tortisite yasla belirginlegir. KendiliZin-
den, ufak bir travma veya fiziksel aktiviteler
ile makula oniinde sinir lifleri katinda veya
subhyaloid kanamalar ortaya g1kabilir7. FFA,
damar kivrimlarinda artma disinda higbir pa-
toloji gbstermez.

Ailesel eksiidatif vitreoretinopati - FEVR
(Criswick-Schepens'in herediter eksudatif
vitreoretinal degenerasyonu)

Siklikla retina cekintileri gosteren, iki ta-
rafli periferik retina damarlarinin geligimsel
bir hastaligld1r7'9. Vitreoretinal yiizey de-
gisiklikleri ve basmadan beyaz gibi periferik
retina dejenerasyonlarindan, periferik avas-
kiiler alanlar, vitreus bandlarr ve retina kat-
lantilarna; dikkatli inceleme yapilmadiginda
gozden kacacak foveolar damarlarin temporale
cekinti gostermesinden, geniglemis, kivrimlari
artmis retina damarlarina, retina eksudalarin-
dan, lokalize retina dekolmanina ve periferde
kabarik fibrovaskiiler kitle ile papillanin tem-
porale dogru c¢ekilmesine kadar genis bir kli-
nik yelpaze ile kendini gosterebilir. Otozomal

dominant gecisli oldugu bilinmesine kargin,

otozomal resesif ve X-bagimli, farkh gegis
ozellikleri gosteren ailelerde bildirilmigtir.

Makula katlantilart veya retina dekolman
gostermeyen olgularda gérme azhifi do-
layisiyla bir sagilik olmayacagindan ve 2.-3.
dekattan sonra gorme kaybi nadir oldugundan
tan1 konmadan bir yasam gecebilir. Cocukluk
boyunca ilerleyen hastalik genellikle 20 yas-
larinda duraganlagir. Bulgulari ile tamamen
prematiire ve oksijen tedavisi oykiisii olmayan
bir prematiirite retinopatisi tablosudur. Hyaloid
vaskiiler sistemin normal gelisiminin genetik
bir defekt sonucu gelisiminin durmasi ile avas-
kiiler alan olugsmasina bagh olarak tablonun or-
taya ¢iktif1 diigiintilmektedir.

Hastalik ¢esitli siiflamalardan sonra of-
talmoskoptk  goriinime gore yapilan si-
niflandirmada 5 evreye ayrilmustir. Evre I de,
tipik olarak temporal periferde damarsiz retina
alan1 -damardan yitik retina-, evre Il de olaya
ekstraretinal neovaskiilarizasyon eklenir, evre
III'de fovea tutulumu olmayan retina de-
kolmani, evre IV'te fovea tutulumlu retina de-
kolmani vardir. Evre 2, 3 ve 4 eksuda ol-
madifinda A, eksuda eklendiginde B olarak
siniflandinilir. Evre V'te ise total retina de-
kolmani olup agik veya kapali huni sekline ay-
rilir. Bir diger simmiflama anjiografik 'gt')-
riinlimiine gore yapilmigtir. Damarsiz alani iki
disk ¢apindan az olan, fokal arteriovendz gant-
lar1 ve neovaskiilarizasyonu olmayan tip I, tip
ikide damarsiz alan 2 disk c¢apindan daha
biiyiik ve arteriovendz santlar daha gok ge-
lismigtir. Tip III'de V-gekilli gediklenme {ist ve
alt temporal arkadlar arasinda damarsiz alan
olarak izlenir. Tip IV, deniz yelpazesi seklinde
neovaskiilarizasyonlar eklenir, tip V sikatrisyel
hastaliktir®.

Temporal ekvator bolgede periferik retina
damarsizlif1 ve tipik demarkasyon hatt1 olmasi
%79 oranindadir. Fibrovaskiiler kitle, belirgin
genis caph besleyici arter ve venleri, ¢ev-
resinde retinal eksudalan ile izlenir. %44 ol-
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euda vitreus normal iken, %23 olguda si-
neresis ve likefaksiyon %15 olguda beyaz par-
tikiiller, periferik kar kiimeleri, %3 olguda pig-
mentli hiicreler, %2 olguda vitre kanamasi
bulunmustur. Preretinal membran ve opasiteler
%17, solid lokal fibrovaskiiler kitle %0, neo-
vaskiilarizasyon % 11 oraninda bildirilmig-
tir'?. Makula ektopisi %49 olup daima tem-
poral veya alt temporale dogrudur. Ek-
sudasyon nadirdir Tortéz retina damarlari
%33, arka retina deformasyonu %59, optik
disk ¢ekilmesi %9, retina pigmentasyonu %21,
retina kanamas1 %1, retina defektleri %11, pe-
riferik retinada bastirmadan veya bastirarak
beyaz dcgisiklikler %22, periferik kistoid de-
jenerasyon, koroid ve retina pigment epitel at-
rofileri %23, retina dekolmam %21, re-
tinoskizis %4 oranlarinda bulunmugtur.

Olgularda 1 diyoptriden fazla anisometropi
ve %13 olguda anisometropik ambliyopi ol-
dugu bildirilmigtir!". iki goz arasinda 2-4 di-
yoptri myopi nedeni olabilen aksiyel uzun-
lukta 1 mm kadar farklilik bulunabilir. Bu
ncdenle AEVR olgularinda ozellikle iki goz
arasinda asimetri oldugunda aksiyel farklihgin
arastirilmas) énemlidir. %13 olguda ambliyopi
girme keskinliginin diigiikliigline neden ola-
bilir. Platelet agregasyon bozuklukiar da bil-
dirildiginden bu yonde aragtirmalarda ya-
piimahdir.

Hastalik hi¢ ilerlemeden subklinik ka-
labilecegi gibi erken yaglardan itibaren gérme
azalmasi, sasilik, kombine retina dekolmani,
katarakt, band keratopati, glokom gibi komp-
likasyonlara neden olabilir.

Avaskiiler alanlarin laser fotokoagulasyon
veya kriopeksi ile tedavisi, retina dekolmani
veya vitreus kanamasi geligmis olgularda ise
pars plana vitrektomi operasyonlar1 gerekli-
dir”. Tedavisinde iskemik alana krio veya laser

yapilmast gereklidir.

AEVR komplikasyonlarina yo6nelik yapilan
cerrahi girisim sonuglari  cesaret kiricidir.
Ciddi olgularda ortaya ¢ikan komplike retina
dekolmani cerrahi girisimler i¢in ¢ok yiiz-
giildiiriicii degildir, ancak son yillarda vit-
rektomi teknikleri ile daha iyi sonuglar alin-
maktadir’. Retina dekolmam  sikhkla 30
yagindan Once ortaya gikar. Periferik retinaya
olan traksiyonun onemli rol oynadig di-
siiniilmektedir. Cerrahi pek ¢ok komp-
likasyonu beraberinde getirmcktedir. 19 yag
oncesinde uygulanan cerrahilerin higbirinde

basar1 saglanamadigi bildirilmistir'".

Coats hastahig
Klasik olarak Coats sendromu, baska bir

sistemik rahatsizlifi olmayan, geng erkeklerde
goriiliir ve yagamin ilk dekadinda ortaya gikar.

Fundoskopide sik olarak bir gozde mid-
periferde lokalize multiple telenjiektatik da-
marlar izlenir. Anevrizmal dilatasyonlar ka-

piller ve vendz sistemde daha belirgin

degisikliklerc neden olurlar. Ekstensiv lipid
depozisyonu ve masif subretinal eksudasyon
mevcuttur ve siklikla total eksudatif retina de-
kolmant geligir.

Etyolojisinde; enfeksiydz, enflamatuar, me-
tabolik olmak iizere pek cok teori ortaya sii-
riillmesine kargin hala kesinlestirilememistir;
patogenezi bilinmemektedir. Patolojik in-
celemelerde, plasmotik vaskiilozis adi verilen,
hem vaskiiler endotelin, hemde perisitlerin
kayb1 sonucu geligen duvar disorganizasyonu
mevcuttur. Bu gelisimsel duvar defektine bagh
olarak bozulan kan retina bariyeri sonucu
masif subretinal lipid eksudasyonu ortaya ¢i-
karken, diabetik retinopatide goriilenin aksine,
intraretinal eksudasyon ve kanamalari aligilmig
degildir. Anormal, telenjiektazik damarlar, ek-
sudalar ve kanamalar makuler ve {isttemporal
alanda yerlesmeyi tercih ederler. Eksudalar
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¢ok sayida lipid ve pigment-laden makrofaj
(koptik hc), kolesterol kristalleri, pigment epi-
tel hiicreleri ve serbest yiizen pigmentleri kap-
sarlar ve telenjiektazik damarlarin uzaginda
yerlegebilirler. Retina dekolman: gelisebilir.
Vitreus ve koroid korunurken, infiltrasyon en
fazla retina dig katlar1 ve subretinal alandadir.

Klinik bulgular: Her yasta ortaya ¢ik-
makla birlikte genellikle 4-10 yaglar1 arasinda
taninir. Hastalifin tan1 yagina gore hem adult
hem de jiivenil formu tanimlanmigtir. Tan
yast en kiiciik olgu 4 ay olmakla birlikte, en
sik tam 8-10 yaglar1 arasinda konulur ve ge-
nellikle 20 yastan dnce taninir. Hastaligin ikin-
ci piki ise 40-60 yag aras1 grupta olur. Biiyiik
cogunlugu erkeklerde (%78) ve % 80'den faz-
las1 tek tarafli tutulum gosterir. Bazi serilerde,
olgularin sadece % 10'unda iki tarafli go-
riilebildigi ve ikinci géziin minimal etkilendigi
bildirilmigtir. Cocuklar genellikle aile ta-
rafindan farkedilen sasilik, lokokori veya
gorme azlig ile getirilir veya okul taramalari
ile yakalanabilirler. Hastaligin 1lhimli formlarn
ise tamamen semptomsuz kalabilir ve rutin
muayenelerde ortaya ¢ikarilabilirler.

Agr1, fotofobi, lakrimasyon veya kizariklik
yoktur. Gérme azlig1, sasilik, 16kokori juvenil
tipte en sik bulgularken, adult tipte sasilik
olmaz wve siklikla bir hiperkolesterolemi,
serum lipid seviyelerinde yiikseklik bil-
dirilmigse de, histolojik ve FFA olarak juvenil
ve senil tipte farklilik yoktur. Geng yasta go-
riilen tipi genellikle Leber'in milier anev-
rizmas1 olarak tarif edilmigtir.

Hastaligin orjinal olarak ii¢ safhas: oldugu
tanimlanmugtir;

1. Kan damarlarinin biiyiik bir hastalifi ol-
maksizin masif subretinal eksudasyonla bir-
likte olan olgular,

2. Vaskiiler anomaliler gosteren benzer ol-
gular,

3. Masif subretinal eksudasyona ck olarak
arteriovendz kommunikasyonlar ve genislemis
damarlarin oldugu olgular. Bu tiglincii grup gii-
nimiizde Von Hippel hastahigi olarak yo-
rumlanmaktadir.

Okiiler muayenede On segment ve vitreus
dogaldir. Oftalmoskopide, hastahigin erken ev-
relerinde sikhkla ekvator arkasinda ve tem-
poral yarida ortaya ¢ikan en erken bulgu nor-
mal kapiller yatagin dilatasyonuyla birlikte
arteriovendz santlardir. Bu degisiklikler lo-
kalize olarak kalabilecekleri gibi ilerleyerck 4
kadran: da tutabilirler. Hastalik ilerledik¢e da-
marlardaki dilatasyon veya anevrizmal de-
gisiklikler artmaya ve bu degisiklikleri gos-
teren rctinal damarlar cevresinde  sirsinat
seklinde, san intraretinal veya subretinal ek-
sudasyon olugsmaya baglar. Periferik sizintilar
veya makula damarlarinin dekompanzasyonu
sonucu makiiler 6dem gelisebilir. Makula al-
tinda lipit eksudalar birikebilir. Periferik lez-
yonlardan proteinden ve lipidden zengin sivi
kagaginin agir1 olmasi ile cksudatif makula de-
kolmani geligebilir. Tiim bunlar santral gor-
menin azalmasina neden olacaktir. Fovea bir
kez dckole olduktan ve subretinal eksudalar or-
ganize olduktan sonra, diskiform kitle geligsimi
ile santral gérmenin restorasyonu i¢in prognoz
oldukga kotiidiir.

Retina damar degisiklikleri nadiren arka ku-
tupta bulunurlar.

Daha ilerlemiy Coats hastalikli gézler, sub-
retinal alanda sikhikla bir kanama ve rcfraktil
partikiillii, nonregmatojen eksiidatif retina de-
kolmam ile karakterizedir. Recfraktil par-
tikiiller, histolojik muayenede, kolesterol kris-
talleri olarak belirlenmigtir. Bu kristaller,
retinoblastomda  goriilen  donuk  kirecimsi
beyaz kalsiyum partikiillerinden oldukca farkli
goriiliirler. Dekole retina siklikla gliotik hale
gelir ve lens arkasinda beyaz kitle olarak iz-
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lenir. Nadir olgularda retinoblastomlar, Coats

reaksiyonu denilen ve tanisal giigliige yol agan
belirgin eksiidatif bir cevap iiretebilirler. Her
iki hastalikta ileri safhalarinda, total retina de-
kolmam, rubeozis iridis, sekonder glokom,
spontan hifema gelistirirler.

Tani, genellikle nisbeten tipik olan of-
talmoskopik goriiniim ile yapilir. FFA de iig
klasik angiografik bulgu vardir. 1) Kapiller
nonperfiizyon alanlari, 2) retinal damarlarin
sakkiiler ve irregiiler tesbih benzeri di-
latasyonu, ki bunlar hiperfloresan ampiiller
-olarak tanimlanir 3) komsu kapiller yatagm
genel dilatasyonu FFA, kan-retina bariyerinin
idiopatik kaybina sekonder olarak patolojinin
ortaya ¢iktifim1 vurgular. Makulada klasik pa-
telloid patternde kistoid makula ddemi izlenir.
Yine FFA ile fokal veya yaygm retinal te-
lenjiektazileri, anevrizmalari, kapiller yatagin
yamali kaybini, retina igine ve subretinal
alana, anormal retinal damarlardan olan asir1
gollenmeyi gosterir. Genis nonperfiizyon alan-
lar1 olmasina ragmen Coats hastaliginda retina
neovaskiilarizasyonlari gelismez ve vitreus her
zaman berrak olarak kalir.

Dogal seyir vaskiiler degisikliklerin cid-
diligine, yayginligina bagl olarak degisir. Bir
¢alismada 22 tedavi edilmemis olgu ortalama
5 yil takip edilmigtir. Olgularin yaklagik ya-
risinda okiiler hastalik ilerlerken diger ya-
risinda stabil kalmigtir. B

Ilimli olgularda ¢ok az progresyon iz-
lenebilir hatta sivi ve lipidlerin kendiliginden
rezorbe oldugu olgular bildirilmigtir. Te-
lenjiektazik damarlarca retinanin tutulumunun
yogun olmasi olayin ilerleyecefinin ve total
retina dekolmani, rubeosis ve neovaskiiler glo-
kom geliseceginin habercisidir. Tanis1 5 yasin
altinda konulan olgularin takiplerinde 1/4 ora-
ninda neovaskiiler glokom gelistigi bil-
dirilmigtir. Tan1 yas1 kiiciildiikge hastalifin

ciddiyeti artmaktadir ve tedaviye ragmen ta-
kiplerde yeni lezyonlar ortaya ¢ikmaktadir!!.

Ayirici tamsi: Retinoblastom, prematiire re-
tinopati, retina dekolmani, toksokara, persistan
hiperplastik primer vitreus, Kj.Katarakt, Eales,
vaskiilitler, eksiidasyonlu tiimorler, lipid de-
polanmasiyla birlikte diabetik vaskiilopati, ven
dal tkaniklari, idiopatik jukstafoveal te-
lenjiektazi, angiomatozis retina, metastatik re-
tinit, AEVR, masif retinal fibrozis, orak hiic-
reli retinopati, ldsemi, anemi ve kavernoz
retinal hemanjiom dikkate alinmalidir.

Coats hastalifinin ayiric tanisinda spesifik
bir test yoktur. Bu hastaliklarin higbirinde
Coats i¢in tipik olan retina damar degisiklikleri
yoktur. Eksudasyonla birlikte subretinal kitle
olan hastalarda retinoblastom, malign me-
lanom ve ekzofitik kapiller hemanjiom ayirici
tanida dikkate alinmalidir. Coats hastalifinda,
ayr1 bir tiimor varligi yoktur, buna kargin re-
tina dekolmani ekografide goriiliir. Klinik ola-
rak izlenen refraktil partikiillere kargihik ekog-
rafide orta-yiiksek yogunlukta partikiilat ekolar
alinir ve bunlar subretinal alanda da izlenebilir.
Bu partikiiller bununla birlikte, RB da izlenen
kalsiyum partikiillerinden daha az gériiliirler.
Coats reaksiyonu gosteren RB lu bir gdzde, re-
aksiyon alttaki tiimorii maskeliyebilir, bu du-
rumda ekografi retina dekolmam altindaki RB
u gosterebilir. Dekole retina yiizeyinden yiik-
selen ani piki takiben diigiik-orta derecede yan-
siticthik gosteren bulanik pikler ile tipik bir
ckografik patern gosterir. Bu bulanik, karigik,
pikler subretinal alanda, siirekli olarak hareket
eden yogun debriler ve  kolesterol kris-
tallerinden dogarlar. Ozellikle kalsiyum de-
poziti gostermeyen RBlardan aymriminda, ki-
netik ekografi esnasinda, goz hareketleri ile
kolesterol kristallerindeki hareketin artmas: so-
nucu yiiksek bir atalet izlenmesi yardimei ol-
maktadir. Retina kalinlagmig olabilir ancak
subretinal alan belirgin olarak temizdir.
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Bilgisayarli tomografi ile ayinci tanida,
ozellikle solid ekzofitik retinoblastomlarla, en
¢ok giicliik gosteren ve en sik kangtirilan
Coats hastaliginda dansite 20-60 H®'i ara-
sindadir. Pre ve post kontrast galigmalan ge-
nigleme géstermez.

MRG'de; kolesterol, serbest yag asitleri ve
proteinlerden olusan RAS, T1 agirhkli go-
riiniimlerde diigiik intensitelidir. T2 agirhkh
goriiniimlerde; subretinal eksudalar ile vitreus
kavitesi arasinda olan kontrast artar ve RAS
homojen yapida daha parlak olarak izlenir.

Tipik Coats klinigini taklit eden ve Coats
benzeri cevap gosteren; pars planit, retinit pig-
menter, iskemik ven dal tikamiklifi, pre-
matiirite retinopatisi, muskuler distrofi, Se-
nior-loken sendromu, Turner sendromu gibi
pekcok hastalik bildirilmistir.

Tedavi: Hastalifin yakalandig1 faza gore
laser fotokoagulasyon, kriopeksi, transskleral
diatermi, eksternal subretinal siv1 drenaji, skle-
ral cevreleme cerrahisi uygulanan tedavi yon-
temleridir. Damar degisikliklerinin tedavisi
hastaligin iyilesmesini veya en azindan prog-
resyonun yavaslatilmasim saglayacaktir.

Eger makular eksudasyon mevcutsa ve re-
tinal kabariklik yoksa FFA vya. gore fo-
tokoagulasyon uygulanip (200-500 m) 1000m,
0.5-1.0 sn, 700-1000 mW argon yesil ile anor-
mal damarlar kapatilmalidir. Erken dénemde
tedavi ile iyi sonuglar alinabilirken damar lez-
yonlar1 retinanin 1/3'linden fazlasimi tuttugu,
yogun eksudatif retina dekolmani, fovea al-
tinda yogun solid lipid birikimi veya fibroz
plak formasyonu oldugu takdirde gbdrme so-
nuglar1 olumsuz etkilenmektedir. Eger da-
marsal lezyonlar laserle ulagilamayacak de-
recede periferde ise krioterapi uygulanmalidir.

Krioterapiden sonra subretinal sivi miktarinda

bir miktar artma gozlense de bu zamanla re-
zorbe olacaktir!!, Eksiidatif retina dekolmani

olan ciddi olgularda krioterapinin en etkili
yontem oldugu savunulmaktadir. Retina de-
kolmanh gozlerde skleral ¢okertme yapilabilir.
FK dan iki ay sonra lezyonlarda gerileme ve
eksudalar kaybolmaya baslar. Eger tedaviyle
anormal damar yapilar ortadan kaldirilamiyor
veya yeni lezyonlar olursa tedavi tek-

rarlanir! 112,

Tedavi komplikasyonlar: nadir olmakla bir-
likte ciddi sonuglar yaratabilir; kanamalar, ma-
kiiler gliozis, stria, pucker bunlar arasinda
olup, takip; aylik, 6 aylik, 3-4 yillik aralarla
yapilmalidir.

Kalhitimsal retina ven tesbihlenmesi

Otozomal dominant, iki tarafli belirgin re-
tinal ven tespihlenmesi ve 1limh bir kon-
jonktiva venlerinde tesbihlenme ile ka-
rakterizedir! 314, Diabetik retinopatiye benzer;
makula ve disk ddemi, mikroanevrizmalar, sert
eksudalar, yumusak cksudalar, telenjiektaziler,
retina kanamasi, perivaskiiler kiliflanma, retina
piment epitel atrofileri, kapiller nonperfiizyon,
retina neovaskiilarizasyonu, vitreus kanamalar
tablosu ile kendini gosteren bir retinopatidir.
Retina neovaskiilarizasyonu panretinal fo-
tokogalusyona cevap verir.

Kiiciik damar hyalinozisi: Intraserebral
kalsifikasyon, sindirim sistemi ve renal kiiciik
damar hyalonizisi, korioretinal skarlar, retina
ve koroid iskemisi ile ailesel bir sendromdur.

Diger vaskiiler anomaliler; Degisik nadir
goriilen pekcok arteriovendz malformasyon ve
tortvz damarlar tanimlanmistir. Down send-
romlu hastalarda optik diski ¢aprazlayan ¢ok
sayida damarlar olabilir. Optik disk ko-
lobomlan ile bildirilmis arter anomalileri mev-

cuttur!?.

Edinsel retina damar hastahiklar:

Diabetik retinopati Jiivenil basglangich di-
abetlerde retinopati diabet baglangicindan
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sonra 3 yil icinde nadiren izlenmektedir. 7 yil-
dan sonra ise %50 olguda retinopati ortaya
citkmakta 15 yil sonra bu oran %90'a art-
maktadir. Mikroanevrizmalar ilk oftalmos-
kopik bulgulardir, retina kanamalari, non-
perfiizyon alanlart, yumusgak ve sert eksudalar,
intraretinal mikrovaskiiler anomaliler, venoz
dilatasyonlar bunlari takip eder. Proliferatif di-
abetik retinopatinin ise ¢ocukluk ¢afinda ge-
lismesi son derece nadirdir. Proliferatif ol-
mayan retinopati ise 6zel bir tedavi dnerilmez.

Sickle-cell Hastaligt Hemoglobinopatiler

—Orak hiicreli hemoglobinopatiler: Orak
hiicreli anemi; retina periferindeki arteriol-
lerin tikanmasi ile ilk gozdibi bulgularini gos-
teren otozomal dominant gecisli herediter bir
hastaliktir. Ortaklasma hemoglobinopatileri,
kirmizi kan hiicrelerinde ki hemoglobinin (Hg)
bir veya birka¢ kombinasyonundaki ano-
malisinden &tiirtidiir. Hg-A olarak bilinen nor-
mal Hg, 2 alfa ve 2 B-peptit zincirinden olus-
maktadir ve beta zincirinin 6. pozisyonunda
glutamik asit yerlesmistir. Genetik bir mu-
tasyon sonucu hemoglobinin beta zin-
cirlerinde; aminoasit zincirinin altinct po-
zisyonundaki glutamik asit yerine valin
gelmesiyle Hg-S, yine glutamik asit yerine
lizin gelmesiyle de Hg-C olusur. Anormal he-
moglobinler sadece bu tip veya bunlarin nor-
mal veya birbirleri ile kombinasyonu seklinde
olabilir ve Hg-AS (sickle cell trait), Hg-SS
(sickle cell disease veya anemi), Hg-SC (sick-
le cell hemoglobin C hastahigl) ve digerleri
seklinde ortaya c¢ikar. Genetik mutasyon, a
veya b peptit zincirlerinden birinde hatali bir
tiretim seklinde de kendini gosterebilir ve sick-
le cell thalassemia (S-Thal) hastalifina yol
acar. Kalitatif bozukluklar: igeren grup, he-
moglobinopati, kantitatif farklilagmalar igeren
grup ise talesemi adi altinda toplanmaktadir.
Normal kirmuzi kan hiicreleri yuvarlak veya

tinopatiyi 5 evreye ayirmistir' °:

oval, esnek, fleksibl kapiller i¢inde sikigabilir
ozelliktedir. Hipoksi ve diger metabolik du-
rumlar altinda sertleserck uzarlar ve orak sek-
line doniigiirler. Orak hiicrelerin sayisi do-
lagimda arttik¢a, kan viskositesi artar ve kan
akimi agirlagir, eritrosit agregasyonu ile kan
damarinda tikanmalar gelisir. Bu hastalarda
floresein anjiografi (FFA) ile periferal retinada
kan akiminin yavagladigi ve kan gecis za-
maninin uzadig gosterilebilir.

SS kombinasyonu ciddi sistemik komp-
likasyonlara yol acmasina ragmen goz be-
lirtileri hafifken, SC ve S-Thal tipi daha hafif
bir anemi ve hafif sistemik degisiklere kargin
daha agir goz bulgularina yol ag:al'16. Hg-AS
(sickle cell trait) gibi hastaligin ilimli form-
larinda nadiren retinopati bildirilmistir.

Oraklagma olay1, vazookliizyon ve goziin
tim kan yapilarinda ikincil doku de-
gisikliklerine yol acar. Konjonktivada kon-
jonktival ortaklagma belirtisi, iriste atrofi, ko-
roidde arka silier damarlarin okliizyonu, optik
disk ve retina bulgularn ile tiim goz yapilari tu-
tulmaktadir. Sikling hemoglobinopatili ol-
gularda %]1-2 oraninda angioid streaks sap-
tanmustir.

Mersin, Tarsus, Hatay bolgesinde yasayan
Eti Tiirklerinde %13.2-16.8 oraninda Hb-S bu-
lundugu bildirilmistir. Tiirkiye'de yapilan arag-
tirmalarda damar tikanmalarina rastlanmadigi,
%49 oraninda konjonktiva bulgusu, %25.4
oraninda retina damarlarinda tortiosite artigi,
Hb-SF olgularinin %32'sinde segmenter di-
latasyon bildirilmektedir!”.

Tedavi edilmediginde periferik retina de-
gisiklikleri, retina dekolmanina veya vitreus
kanamalarina neden olabilir.

. Goldberg 1971 yilinda agagidaki kla-

sifikasyonu Onermig ve hastahga bagh re-
[8.
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—Evre 1: Periferik retina arteriollerinde ti-
kamklik

-Evre 2: Arterioler-veniiler anastomozlar

—Evre 3: Retina neovaskiilarizasyonu (Sea-
fan)

~Evre 4.
—Evre 5

Sickling makiilopati: Nadir olmakla birlikte
ani ana damar tikanmalar1 bildirilmigtir. Bu t-
kanmalar santral ve parasantral skotomlar

Vitreus kanamas)

Retina dekolmani

veya gormenin tam kaybina yol agabilirler.
Kronik makiiler okliizyon daha siktir ve sickle
cell hastalifinda yaklasik % 30 olarak bil-
dirilir.

Proliferatif Retina degisiklikleri
liferatif Sickle Retinopati-PSR)

(Pro-

Disk ve temporal makula boyunca ne-
ovaskiilarizasyon bildirilmekle birlikte PSR'de
periferik retina ncovaskiilarizasyonu ¢ok bas-
kindir. PSR hemoglobin C hastalifi'nda en sik
izlenmekte ve 15-29 yas arasinda goriilmek-

tedir. Sickle cell hastalig1 olanlarin %7'sinde

ilk muayenede PSR mevcutken, Hb-C has-
talifinda ilk muayenede %17 oranindadir.
Yine takipler esnasinda sickle cell hastalig
olanlarin %6'sinda, Hb-C hastalif1 olanlarin
%1 1'inde PSR gelismektedir.

Tedavi: Nonproliferatif
neminde tedavi endike degildir.

retinopati  do-

Besleyici damar FK'nu yliksek komplikas-
yon oranlarindan otiirii  dnerilmemektedir.
Deniz yelpazesi yakininda ki retina iizerinde
nisbeten yogun gri renk degisimi yaratan yanik
olacak sekilde, esik enerji seviyesi tespit edil-
dikten sonra deniz yelpazesi arkasindaki bes-
leyici arteriol, eger retina yatisiksa, bu esik de-
gerin 2.5 misli fazla enerji ile 0.1-0.2 sn siire
ve 500 p Iuk spot kullanilarak yapilir. (Orn,
csik enerji seviyesi 200 mw olarak tespit edil-
migse damar lizerine uygulanacak cnerji 500

mw olacaktir) Tedavi; besleyici arterioliin seg-
mentasyonu ve bunu takiben drene cden veniil-
lerin segmentasyonunun izlenmesi ile sonlan-
dirilir. Eger arteriol iizerine iyi yerlestirilen bir
veya iki spot ile segmentasyon saglanamazsa
giic seviyesi 50-100 mW araliklarla segmentas-
yon saglanincaya kadar veya ¢ok yogun beyaz
yanik elde edilinceye kadar artirilmahdir. Cok
kiiciik s1Z deniz yelpazesi seklindeki neovas-
kiilarizasyonlarmm  mevcuditeyinde lezyonun
kendisi spotlanabilir. Ancak biiyiik veya kalkik
lezyonlarda kanama olabilece§inden lezyon
iizerine FK yapilmamalidir. Eger siddetli ya-
nifa ragmen segmentasyon saflanamazsa ya-
pilacak en iyi sey FK'unu 2-3 hafta sonra, FK
spotlari pigmentlendikten sonra yenilemektir.
Bu iki haftalik siirede FK alaninda retina in-
celecek ve retina i¢i perivaskiiler pigment mig-
rasyonu tamamlanacakur. Yeni FK, bu pig-
mente FK skarinin {izerine, daha diisiik enerji
seviyesinde (6rn. 100mW, 0.2 sn) spotlarin
dogrudan atilmast seklinde uygulanir. Bu ikin-
ci tedavi esnasinda arteriol ve veniillerin seg-
mentasyonu ¢ok daha kolaydir. Tedaviyi bi ge-
kilde iki kisma boélmek ayni zamanda, Bruch
membran perforasyonu gibi komplikasyonla-
rida azaltacaktir.

Sacilmis Sektor FK: Deniz yelpazelerinin 1
mm uzagindan 1'er spot aralikla, 3-4 sira hafif-
orta derecede yanikla cevrelenir. Birkag giin
besleyici damar FA'da dolmaya devam eder-
sede, kiigiik ve s1§ deniz yelpazelerinde birkag
haftada tam kapanma saglanir. Mekanizmasi
bilinmemektedir. Sig deniz yelpazelerinin
%86'sinda, kabariklarin %24'liinde tam reg-
resyon bildirilmistir.

Sirkumferansiyel Sacilmig FK: 200-500 u
luk spotlar 0.1 sn siirc ve orta derecede ya-
niklar yapmak iizerc birer spot aralikla 360°
kapiller nonperfiizyon alanlarina ve ora serrata
Oniine kadar yapilir.
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Krioterapi: Yiiksek komplikasyon oran-
larindan otiirli ortam opasiteleri FK yapilma-
sin1 engellediginde o6nerilmektedir. —60-80°
tek dondurma veya ii¢clii dondurma trans-
konjonktival uygulanir.

Vitrektomi ve skleral c¢evreleme: Ce-
kilmeyen vitreus kanamasi, retinada gekinti,
retina dekolmani ve epiretinal membranlar
proliferatif orak hiicreli retinopatide vitrektomi
endikasyonlarii olugturur. Bu hastalarda vit-
reoretinal cerrahi olduk¢a zor olup ameliyat
sonrast ciddi komplikasyonlara yol acabilir.
On segment iskemisi, eritrositlerin goz igi
oraklagmasina ikincil glokom, iyatrojenik yir-
tik bunlar arasindadir.

—-Diger hemoglobinopatiler: Hemoglobin
AC de ve Hemoglobin C-beta talesemide pe-
riferik  retinada  deniz  yelpazesi ne-
ovaskiilarizasyonun kaynag tam olarak bi-
linmemektedir.

Anemik Korioretinopati

Anemi ¢ok ciddi oldugunda veya c¢ok ani
gelistiginde retina iskemisine neden olur.
Ciddi anemilerde mum alevi kanamalar, sant-
rali beyaz, subinternal limitan membran ka-
namalari, atilmis pamuk spotlar, retina ven-
lerinde dilatasyon ve tortuosite, retina
eksudasyonu, fundus solgunlugu ve optik disk
O0demlenmesi olabilir. Bazi olgularda retina
vaskiiler hemartomunu taklit edebilen pro-
liferatif vaskiiler degisiklikler olabilir. Ma-
kiiler alam tutan bir kanama olmadik¢a hasta
semptomsuz olabilir. Ciddi kan kayiplarinda
derin gérme kaybi ile retina ve optik sinir is-
kemisi olabilir. Retina kanamalarinin ortaya
citkmasinda hemoglobin seviyesinden ziyade
trombositopeni, l6semi, makroglobulinemi
gibi hematolojik bozukluklar daha onemlidir.
Retina kanamalar, hematokrit seviyesinin %30
dan daha az oldugu hemoglobin konsantrasyo-
nun azaldigr hastalarda daha sik ortaya c¢ikar.

Sadece anemi oldugunda %10 retina ka-
namalarn izlenir. Anemi, trombositopeni, trom-
basteni ve diger platelet anomalileri retina ka-
namalart ve 6demin nedeni olabilir.

Polisitemi

Gerek  birincil, gerckse ikincil po-
lisetimilerde retina bulgulan sik ortaya ¢ik-
maktadir. Genellikle bu bulgular kirmizi kan
hiicreleri  6.000.000 dan daha fazla ol-
duklarinda ortaya ¢ikar ve 1limh formlarda
venoz dilatasyon, tortuosite artigt ve retinanin
koyu rengi disinda ayirtedilebilen bir de-
gisiklik yoktur. Ciddi formlarda ise yiizeyel ve
derin retina i¢i kanamalari ve optik disk ba-
sinin  gigmesi goriiliir. Artmig viskozite re-
tinada iskemi sebebidir. Retina ven ve arter ti-
kanmalar: ortaya ¢ikabilir.

Hiperviskozite sendromlari: Kanin hiic-
resel elemanlan, immiinglobulinler ve immiin
kompleksler veya proteinlerinde anormal ar-
tiglar kan viskozitesini arttirabilir. Yorgunluk,
basagrisi, epistaksis gibi sistemik semptomlar-
la kendini gosterir. Bilateral vendz tortuosite
artigt, konjonktiva, cpisklera, sklera, retina ve
vitrcus kanamalari, retina ve koroidin 10semik
infiltratlari, papilodem, Roth spotlar, mik-
roanevrizmalar, sert eksudalar, retina 6demi,
vaskiiler kiliflanmalar, atilmig pamuk spotlar,
seroz retina dekolmani, periferal iskemi ile ar-
teriovenodz santlar ve periferik retina NV or-
taya c¢ikabilir. Losemi, polistemi, Waldenst-
rom's  macroglobulinemi, krioglobulinemi,
multiple myeloma, amiloidozis nedeniyle hi-
perviskozite ortaya cikabilir. Retina ve ko-
roidal bulgularin ciddiyeti, hiperviskositenin
ciddiligi ile iligkilidir.

Beyaz hiicre anomalileri

Beyaz hiicrelerin agir1 yapimi, yetersizligi
veya liretimindeki anomaliler sonucu veya bun-
larin birlikteligi ile patolojileri goriilebilmekte-
dir.
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Losemi

Losemik retinopati terimi; anemi, trom-
bositopeni ve artmig kan viskositesiyle ortaya
cikan fundus bulgulari icin kullaniimaktadir?,
Olgularin ¢ogunda 16semi, orjin aldiklart hiic-
relere gore smiflandirilabilir. Akut lenfositik
losemilerin ¢ogu B hiicre kokenlidir ve ¢o-
cuklarda predominanttir. Akut myelojendz 16-
semiler ise yetigkin hastalarda predominanttir.
Kronik lenfositik 16semiler ise T veya B hiicre
orjinli olabilir. Degisik tipte monositik 16-
semiler ise primer olarak histiositik hiicreler-
den derive olurlar. Akut losemiler ¢ocukluk
caginin en sik gozlenen malignensilerindendir.
Cocukluk c¢agt losemilerinin dagilimi %75-
85'ini  akut lenfoblastik lésemiler (ALL),
%12'sini akut myeloblastik l6semiler (AML),
%3'linti kronik graniilositik 16semiler olus-
turur.

En sik gozlencn oftalmik bulgu retina ka-
namalar1 olup siklikla arka kutupta ve re-
tinanin degisik katlarinda goriilmektedir. Ka-
namalar yuvarlak, leke, alev seklinde veya
klasik olarak beyaz merkezli kanamalar gek-
lindedir. Yurdumuzda yapilan ¢aligmalarda
%33-53 oranlarinda retina kanamalar bil-
dirilmigtir?!.

Akut 16semilerde oftalmik tutulumun doku
infiltrasyonu ve kemik iligi supresyonuna
bagh trombositopeni ve anemi gelisimi sonucu
oldugu diisliniilmektedir. Losemik infiltratlar
retina, koroid veya vitreusta izlenebilir. Ko-
roidal infiltrasyonun oldugu alanlarda mul-
tifokal retina pigment epitel defekti, RPE ve
retinanin seréz dekolmani olabilir. Koroid tiim
l6semi tiplerinde en sik tutulan géz béliimii ol-
makla birlikte klinik muayenede anomaliler
saptanamayabilir. Boyle durumlarda bile ult-
rasonla 16semik koriodopati ortaya konulabilir.

Losemik retinopatide en sik arka kutupta
retina kanamalar1 goriiliir ve vitreusa da ka-

nama gecebilir. Kanamalar, yuvarlak, mum
alevi veya merkezi beyaz sekilde olabilir. Mer-
kezdeki beyazlhik platelet veya fibrin top-
lanmasi sonucudur, nadiren 16semik hiicre bi-
rikimi veya septik embolide olabilir. Yumusak
eksudalar siktir.

Kronik losemide ise periferik retinada mik-
roanevrizmalar, kapiller nonperfiizyon, lo-
kalize retina neovaskiilarizasyon olabilir.
Seroz retina dekolman: gelisimi ALL yanisira,
AML ve KML"hastalarinda da bildirilmistir.
Serdz dekolmanlar emildikten sonra yerlerinde
RPE kiimelenmeleri birakabilirler.

Optik sinir tutulumu belirgin bir gorme
kaybi olmaksizin sadece optik disk ddemi ve
kanamalar seklinde prelaminer, veya tlimli bir
disk ddemine kargin derin gorme kaybr sek-
linde retrolaminer olabilir. Akut I8semilerde
optik sinir tutulumunu genellikle tek tarafli ve
%13-28.5 arasinda bildirilmigtir. 2000 cGy ir-
riadiasyon ile dramatik cevap alinmakla bir-
likte optik atrofi tedavinin kagimilmaz so-
nucudur. Optik néropatinin tedavide kullanilan
vinkristin veya radyoterapiye de bagh olarak
ortaya ¢iktig1 da bildirilmigtir.

Losemik retinopatinin tedavisi; genel has-
taliga yonelik sistemik kemoterapi ile indirekt
olarak saglanir ve losemik infiltrasyonlar sis-
temik kemoterapiye cevap verirler, fakat okii-
ler radyasyon tedavisi de énerilebilir.

Lokopeni

Aplastik anemi; radyasyon, ilaglar veya tok-
sinlerin reversibl toksik kemik iligi supresyonu
sonucu; prelésemik durumlar: myelofitisik du-
rumlar; myelofibrozis ve pekgok vitamin yet-
mezligi gibi durumlarda geligen kemik iligi
yetmezligi I6kopeni ile sonlanabilir.

Chediak-Higashi sendromu: Otozomal re-

sesif gecisli bu sendromda, anormal len-
fositlerin inflitrasyonu ile kismi pigmentasyon
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bozukluklari, lenfadenopatiler ve organomega-
liler ortaya g¢ikmaktadir. Oftalmik bulgulan
arasinda parsiyel albinizm;, retina pigment epi-
telinde hipopigmentasyon ve dev pigment gra-
niillerinin bulunmasi, retina dekolmam ge-
lisimine yatkinlik mevcuttur ki bu sonuncusu
fotoreseptorlerin  normal gelisememesinden
kaynaklanabilir.

Platelet anomalileri

Plateletler normal hemostazda birincil rol
oynarlar. Platelet hastaliklarinda hifemadan
seroz retina dekolmanina kadar genis bir
spektrumda okiiler bulguiar ortaya ¢ikar. Kli-
nik olarak belirgin platelet hastaliklarr ya
trombositopeniye ya da platelet disfonksiyon
sendromlarina ikincil olarak ortaya g¢ikmak-
tadir. Son derece nadir olarak retina iskemi ya-

parlar.

Trombositopenin en sik  nedeni im-
miinolojik veya nonimmiinolojik mekanizma-
larla platelet yikiminin hizlandirilmas:  so-
nucudur. Immiin mekanizmalar antiplatelet an-
tikorlarinin iiretimine bunlarda idiopatik trom-
bositopenik purpura (ITP)ye neden olurlar.
Siklikla ¢ocuklarda viral bir enfeksiyonu ta-
kiben kendi kendini sinirlayan akut bir olay
veya orta yasta veya geng kadinlarda kronik
bir hastalik olarak goriiliir. Sistemik bulgulari
petesilerden kafa i¢i kanamalarina kadar de-
gisebilir. QOkiiler bulgulan ise retina Kka-
namalarinm kapsar. Ayrica Graves hastaligs ile
enteresan bir birlikteligi bildirilmektedir.
Ikinci tip immiin-uyarimli trombositope-
niler ila¢ kullanimi sonucu ortaya ¢ikmaktadir.
Kinin, kinidin, sulfonamidler, heparin, fe-
nitoin, diazepam, aktominofen bu tiir etkisi bi-
linen ilaglardir ve olusturduklari trombosito-
peni sonucu subkonjonktival kanamalardan
vitreus kanamalarina kadar genig bir kanama

belirtisi yanisira serdz retina dekolmani be-
lirtisi de verebilirler.

Trombasteni

Otozomal resesif bir hastalik olup spontan
preretinal ve vitreus kanamalarina neden ola-
bilir.

Koroid neovaskiilarizasyonu

Cocuklarda koroid yenidamarlanmas: <k
goriilen bir durum degildir ve genellikle trav-
matik koroid riiptiirli sonucu, konjenital ru-
bella. toksoplazmozis, toksokariazis gibi int-
raokiiler enfeksiyonlar ve dzellikle Best olmak
iizere bazi kalitsal retinal distrofiler sonucu ge-
lismektedir (Tablo IT).

Periferik retina neovaskiilarizasyonu

Bircok hastalikta ncovaskiilarizasyona yol
acan uyartm kesin olarak bilinmemektedir. Co-
cukluk c¢aginda ortaya ¢ikan vazoproliferatif
hadisede gelisimini tamamlayamamig temporal
periferik rctina vaskiiler yapisida onemli bir
yer tutmaktadir. PRN nun prototipi, orak hiic-
reli anemideki retinopatidir. Periferik retina
neovaskiilarizasyona yol acan hastahiklar
Tablo IIT'de verilmigtir.

Tablo II. Koroid yeni damarlanmasi yapan
nedenler

Travmatik koroid riiptiirii

Goz ici enflamasyonlar: konjenital rubella,

toksoplazmozis, toksokariazis, POHS, kronik tiveit
Best hastaligi

Koroideremia

Fundus flavimakulatus

Anjioid streaks

Optik sinir basi druseni ve pitleri

KL:J.mbine RPE-retina hamartomu

Koroid osteomu
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Tablo ITI. Periferik retina yeni damarlanmasi
yapan nedenler

— Prematiire retinopatisi

— Herediter retina vendz tespihlenmesi

— Retinoskizis

— Herediter periferal vitreoretinal dejenerasyonlar

- Kiigiik damar hiyalinozisi

— Inkontinentia pigmenti

- Retinitis pigmentoza

— Familyal telenjiektazi, spondiloepifizyal displazi

— Iskemiyle birlikte olabilen inflamatuar
hastaliklar; Pars planit

— Coat's hastalig

— Otozomal dominant vitreoretinokoroidopati

— Otozomal dominant neovaskiiler inflamatuar
vitreoretinopati

— Alilevi eksudatif vitreoretinopati

— Orak hiicreli anemi (SC, SS, SB talesemi , SO
Arab)

— Diger Hemoglobinopatiler (AC, AS, Beta
talesemi)

- Hiperviskozite sendromlari

- Retinitis pigmentoza

- Radyasyon retinopatisi
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