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Dejeneratif Miyopili Olgularda Konvansiyonel

Retina Dekolman Cerrahisi*®
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OZET

Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi G6z Hastaliklar1 Anabilim Dali Retina- Vitreus Biriminde Nisan 1989-
Aralik 1995 tarihleri arasinda retina dekolmanm nedeniyle konvansiyonel yonterle ameliyat edilen dejeneratif
miyopili 54 olgu retrospektif olarak incelendi. Olgularin 18'i kadin, 36's1 erkek olup yag ortalamasi 43.9+14.2
(14-80) idi. Retina dekolman gelistikten sonra klinige bagvuru siiresi ortalama 32.9+19.7 (2-180) giindii. 46
olguda (%85.1) retina dekolmaniyla birlikte yirtik tespit edildi. Olgularin postoperatif takip siiresi ortalama
14.949.6 (8-29) ay idi. Postoperatif dénemde 2 olguda kemozis, bir olguda kormea 6demi, bir olguda goz igi
basing arist gelisti ve tiimii medikal tedavi ile diizeldi. Bir olguda geg¢ici diplopi, 2 olguda ise makulada 6dem
tespit edildi. 47 olguda (87) retina yatistk olup, 7 olguda (%13) niiks tespit edildi. Hastalarin retina de-
kolmani olmayan diger gozlerinin 47'sinde dejeneratif miyopi saptandi. Bu olgularm 12'sine lazer fo-
tokoagiilasyon uygulandi. Olgularin preopatif gérme keskinligi ortalama 0.03+0.02 (0.005-0.4), postoperatif
gorme keskinligi ortalama 0.07+0.06 (0.005-0.5) olup istatistiksel olarak anlamli fark mevcuttu (p<0.01). 44
olguda (%81.5) operasyon sonrasi gérme keskinligi artarken, 8 olguda (14.8) degismedi, 2 (%3.7) olguda ise
azaldi. Calismamizda dejeneratif miyopili olgularda ortaya ¢ikan retina dekolmaninin erken tanisi ve erken
konvasiyonel cerrahi uygulanimi sonucunda yiiksek anatomik basar1 yaninda fonksiyonel bagarinin da arttig
sonucuna varildi.

Anahtar Kelimeler: Dejeneratif miyopi, retina dekolmani, konvansiyonel cerrahi.

SUMMARY

CONVENTIONAL RETINA DETACHMENT SURGERY IN DEGENERATIVE MYOPIC CASES
We retrospectively investigated 54 cases with degenerative myopia who underwent conventional surgery
method because of retinal detachment between April 1989- December 1995 at Cukurova University Medical
Faculty, Ophtalmology Department Retina-Vitreous Unit. The study group consisted of 18 female and 36
male cases with a mean age of 43.9+14.2 (14-80) years. The period between the occurrence of retinal de-
tachment and the admittance to the clinic was mean 32.9+19.7 (2-180) days. In 46 cases (85.1%) the tears
were found to be associated with retinal detachment. The mean postoperative follow up period was 14.949.6
(8-29) months. We observed chemosis in 2, corneal edema in 1 and increased intraocular pressure in 1 case
in the postoperative period and they all improved with medical treatment. We detected transient diplopia in 1
and macular edema in 2 cases, and during the follow up period remission occured spontaneously. Retina was
found to be subsieded in 47 cases (87%) whereas retinal detachment reccurved in 7 cases (13%). We ob-
served degenerative myopia without retinal detachment in 47 fellow eyes of 54 patients and applied laser
photocoagulation to 12 of them. The mean preoperative visual acuity 0.03+0.02 (0.005-0.4), improved to
0.07+0.06 (0.005-0.5) postoperatively. The difference was found to be statistically significant. Following
operation we observed improvement in vision in 44 cases (81%) were ase it decreased in 2 (3.2%) and re-
mained the same in 8 cases (14.8%). We suggest that early diagnosis and urgent coventional surgery reveals
functional improvement besides natomical succsess in myopic cases with retinal detachment.
Key Words: Degenerative myopia, retinal detachment, conventional surgery.Ret-vit 1997;5:194-198

GIRIS
Dejeneratif miyopi anormal aksiyel uzun-

kolmani, koroideal neovaskiilarizasyon ve
bunlara bagh komplikoasyonlarin goriilebildigi

luk, posterior stafilom, peripapiller koroideal
atrofi, makuler dejeneresans, lattis de-
jenerasyonu, sinerezis ve arka vitreus de-
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miyopi tiirlidir. Yapilan ¢alismalarda genel po-
plilasyonda %2-9.6, yeni doganlarda %0.3-1.9
oraninda dejeneratif miyopi oldugu sap-
tanmugtir .! Miyoplarda yasam boyu retina de-
kolman: goriilme sikligi %0.7-6 arasinda de-
gismektedir. Ozellikle 10 dioptri ve daha
yiiksek miyopisi olan olgularda 6n segment
ameliyatlar1 sonrasinda retina dekolmani sik-



195 Dejeneratif Miyopili Olgularda Konvansiyonel Retina Dekolman

Yirtik Sekli Say1 % Dekolnl}::"{‘:ﬂ%imi Olgu Sayis1 | ¢
Atnalive U 22 47.2 Ust temporal 16 29.8

Dev Yirtik 9 19.8 Alt temporal 7 12.9
Yuvarlak 8 17.4 Ust nazal 7 12.9
Dializ 6 13.3 Total i 12.9
Makiiler delik 1 23 Ust nazal ve temporal 6 11.1
Toplam 46 100.0 Alt nazal 6 11.1

Tablo 1. Yirtiklarin gekline gére dagilim Alt nazal ve temporal 5 93
Toplam 54 100.0

hg %40'a kadar ¢rtkmaktadir. 2

Dejeneratif miyopi biitiin géz dokularinda
degisiklik yapmaktadir. Vitreus likefaksiyonu
miyopik gozlerde cok erken ve daha siddetli
olusmaktadir. Dejeneratif miyopili gézde trak-
siyonel stress artmakta, periferde incelmig olan
retinadaki lattis dejeneresansi, atrofik delik,
kistoid retinal kiimelenme gibi dejeneratif lez-
yonlardan yirtiklar olugmakta ve sonrasinda re-
tina dekolmani gelismektedir .>-7 Bu ¢aligmada
dejeneratif miyopili olgularda gelisen retina
dekolmanlarindaki konvansiyonel dekolman
cerrahisinin anatomik ve fonksiyonel sonuglari
irdelendi.

MATERYAL-METOD

Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Goz
Hastaliklart Anabilim Dali Retina-Vitreus Bi-
riminde Nisan 1989- Aralik 1995 tarihleri ara-
sinda retina dekolmant tanisiyla konvansiyonel
cerrahi uygulanan 224 olgudan dejeneratif mi-
yopi saptanan 54'0 (%?24.1) degerlendirildi.
Basit miyopisi olan (-1 ile -4) 25 olgu ¢alisma
kapsamnina alinmadi. Olgulann dosyalan ret-
rospektif olarak taranarak, detayli hikayesi,
operasyon Oncesi ve sonrast gdrme keskinligi,
goz i¢i basinci, 6n segment ve arka segment
bulgulari, hazirlanan Dbase IV bilgisayar prog-
ramina yiiklenerek analiz edildi. Sonuclar stu-
dent-t testi ile degerlendirildi.

SONUCLAR

Calisma kapsamina alinan olgularin 18"
(%33.3) kadm, 36's1 (66.7) erkek olup yas or-
talamast 43.9+14.2 (14-80) idi. Olgularin re-
tina dekolmant gelistikten sonra klinige basg-
vuru stiresi ortalama 32.9+19.7 giin (2-180)
idi. Dekolman olan gozlerin ortalama miyopi
derecesi -8.78+:2.39 dioptri (-4, -15 D) idi.

Olgulann oykistinden, 7'sinde (%12.9) re-

Tablo 2. Olgularin retina dekolmanlarinin lokalizasyonu

tina dekolmaninin kiint travma sonrasi gelistigi
ogrenildi. Retina dekolmanl: olgularin 10'unun
(%18.5) afaki operatuvar oldugu saptand:. Ka-
tarakt ameliyati bagka merkezlerde yapilan ol-
gularin dosya kayitlarindan ameliyat sirasinda
vitreus kaybr veya baska komplikasyonlarin
olup olmadig1 6grenilemedi.

46 olguda (%85.2) retina dekolman ile bir-
likte yirtik tespit edilebildi. Bu olgularin
40"'nda bir alet, 5'inde iki adet, birinde 3 adet
yirttk mevcuttu. Yirtiklarin sekline gore da-
gilimi Tablo 1l'de goriilmektedir. Yirtiklarin
%47.2'si atnali veya U seklinde %19.8'1 dev
yirtik, %17.4'i de yuvarlak idi. Bir olguda
(%2.3) ise makiila deligi mevcuttu.

Retina dekolmanlarinin lokalizasyonu tablo
2'de goriilmektedir. Retina dekolmanlarinin
%29.8'inin st temporalde yerlesim gosterdigi
tesbit edildi.

Uygulanan cerrahi yontemlerin  degilimi
tablo 3'te goriilmektedir. 40 olguya cevreleme,
11 olguya gevreleme+ lokal implant, 3 olguya
ise lokal implant uygulandi. Ayrica olgularin
%85.1'ine  kriyo uygulandi, %74'inde sub-
retinal  sivi  drenaji  yapildi.  Olgularin
%29.6'sina tonusu saglamak ve tampon et-
kisinden yararlanmak amaciyla intravitreal ste-
ril hava verildi. Klinigimizde uzun etkili ve
genlesen gazlar o dénemde bulunmadig: igin
intraokiiler tamponad olarak sadece steril hava
kullanilabildi.

Olgular postoperatif ortalama 14.9+9.6 ay
(8-29 ay) takip edildi.

Olgularin 4'line postoperatif yirtik ¢evresine
Argon laser fotokoagiilasyon uygulandi. Pos-
toperatif donemde 2 olguda kemozis, 1 olguda
kornea odemi, |1 olguda goz igi basing artis:
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Uygulanan cerrahi yontem Say1 %

Cevreleme 7 40 74.2
Cevreleme + Lokal implant 11 20.3
Lokal implant 4 55

Krio 46 85.1
Subretinal s1vi drenaji 40 74.0
Intravitreal hava 16 |[29.6

Tablo 3. Olgulara uygulanan
cerrahi yontemlerin dagilimi

gelisti ve tiimii medikal tedavi ile diizeldi. Bir
olguda gegici diplopi, 2 olguda ise makulada
tdem tespit edildi, 3. haftada yapilan kont-
rollerinde gegici diplopi ve makula 6deminin
kayboldugu izlendi.

47 olguda (%87) retinanm yatistk oldugu
saptand1. Bu oran anatomik bagar orani olarak
kabul edildi. 7 olguda (%13) niiks goriildii.
Bunlarin 4'iine konvansiyonel dekolman cer-
rahisi, makiila deligi olan birine pars plana vit-
rektomi yapildi. Iki olgu ise ameliyati kabul et-
medi. Ikinci kez ameliyat edilen olgularin
birinde uveal effiizyon gelisti ve spontan ola-
rak geriledi. Reoperasyon uygulanan diger dort
olguda da anatomik bagar saglandu.

Hastalarin retina dekolmani olmayan diger
gozleri incelendiginde; 54 olgudan 47'sinin
(%87) diger goziinde dejeneratif miyopi sap-
tandi. Bu olgularin 13'linde lattis dejenerasans
8'inde periferik retina deligi, 4'linde mik-
rokistik dejeneresans, 3'inde ise makiiler de-
jenerasans saptandi. Bunlardan 12 olguya
fokal lazer fotokoagiilasyon uygulandi. Laser
uygulananlarm 7'sinde lattis dejeneresansi,
5'inde periferik retinal delik mevcuttu.

Olgularin ameliyat 6ncesi ve sonrasi gérme
keskinlikleri tablo 4'te goriilmektedir. Ol-
sularin preoperatif gorme keskinligi ortalama
0.034+0.02 (0.005-0.4), postoperatif gdrme kes-
kinligi ortalama 0.07+0.06 (0.005-0.5) id1. Pre-
operatif ve postoperatif gdrme keskinlikleri
arasinda istatistiksel olarak anlaml fark vardi
(p<0.01). 44 olguda (%8&1.5) operasyon sonrasi
gorme keskinligi artarken, 8 olguda (%.14.8)
degismedi, 2 (%3.7) olguda ise azald..

TARTISMA

Retina dekolmanlarinin  %?29-70'inde mi-
yopi sorumlu tutulmustur .8-19 Dejeneratif mi-
yopi orani retina dekolmani olusumunda et-

Gorme keskinligi | Preoperatif Postoperatif
(p+p+)*/(EHS)** 25 7
1-4mps*** 26 17
Smps istii 3 30

Tablo 4: Olgularin preoperalif ve postoperatif
gorme keskinligi

* ; Persepsiyon vc projeksiyon
** : El hareketleri seviyesinde
*%% : metreden parmak sayma

yolojik faktorlerin aragtinlldigr  bir  ga-
lismamizda %20, bu ¢alismada ise %24.1 ora-
ninda idi.!!

Miyopi derece arttik¢ca komplikasyonlarin
orani artmaktadir. Anizometropik ambliyopi,
gorme alam defektleri, glokom, lattis de-
jeneresansi, dev yirtik ve retina dekolmani en
stk goriilen dejeneratif miyopi komp-
likasyonlaridir. Lattis dejeneresansh olgularin
%0.3-0.5'inde retina dekolmani gelismektedir.
Bu gozde retina dekolmam olan olgularin
%9.2-35'inde lattis dejeneresanst oldugu bil-
dirilmektedir.!2 Calisma grubundaki olgularin
diger gozleri incelendiginde lattis  de-
jeneresans1 %?22.2 oraminda saptandi. De-
jeneratif miyopiyle birlikte lattis dejeneresansi
goriilen olgularin %31'inde atrofik yuvarlak
delik mevcuttu. Bu olgularin %40'inda retina
dekolman: gelismektedir. Lattis dejeneresansi
ve retinal yirtigi olan olgularda profilaktik
lazer tedavisi sonrast bu oran %I1.8'e 1n-
mektedir.!? Periferik retina yirtigi ve lattis de-
jeneresanst retina dekolmani olugmasinda
onemli bir risk faktord olup, miyopik gozlerde
bu risk artar.!3 Calismamizda retina dekolmans
gelisen dejeneratif miyopili olgulardan diger
gozlerinde lattis dejeneresansit ve periperik re-
tina deligi olan 12 olguya fokal laser fo-
tokoagiilasyon uygulandi. Lattis de-
jeneresansinda laser fotokoagiilasyon retina
dekolman gelisiminde rol oynayabilir. Laser
fotokoagiilasyon uygulanan olgularin  ta-
kiplerinde herhangi bir komplikasyon go-
riilmedi.

Yirtik retina dekolmanlarinin % 10'unda re-
tinal yirnk goriilmeyebilir’  Yutigin - go-
riillememesi vitreus opasitesinin yogunlguna ve
yirtigin - boyutunun  kiigiik olmasina bag-
layabilir. Nitekim c¢aligmamizdaki olgularin
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%14.4'tinde de yirtik saptanamadi.

Miyopili olgularda katarakt operasyonu si-
rasinda vitreus kaybi1 olmaksizin yirtikli retina
dekolmani goriilme sikligi, esktrakapsiiler ka-
tarakt ekstraksiyonu yapilan olgularda %.65
oraninda, intrakapsiiler katarakt ekstraksiyonu
yapilan olgularda ise %®6.3 oraninda bu-
lunmustur.!* Retina dekolmani tespit edilen
dejeneratif miyopili olgularimizin %18.5'1 afak
operatuvardi.

Dejeneratif miyopili gozler travmalara daha
hasastir. Tiim retina dekolmanlarinin %10-15'
travmalara bagl gelisir. Calismamizda travma
sonrast retina dekolman: goriilme sikligi
%12.9 idi.

Dev yirtikli retina dekolman: tedavisinde
yirtigin 6zelligine gore uygulanan cerrihi yon-
tem degismektedir.15-17 Olgularimizda dev yur-
tigin 90 derece ile sinir1 olmasy, flebin devrik
olmamast ve yurtikla birlikte PVR olmamasi
nedeniyle skleral gevreleme ve lokal imp-
lantasyon uygulandi.

Retina dekolmanli olgularda yirtik anterior
yerlesimli ve goriilebilir ise konvansiyonel cer-
rahi ile prognoz saglanabilmektedir. Yurtiin
goriilemedii veya santral retinaya yakin yer-
lesimli yirtikli dekolmanlarda internal yak-
lagim tercih edilmektedir.!® Olgularimizda tes-
pit edilen yirtiklarin hepsi anterior yerlesimli
olup, oncelikle konvansiyonel cerrahi uy-
gulandi.

Retina dekolman cerrihisinden sonra ortaya
¢ikan kistoid makula ddemi ve diplopi 4-6 ay
sonra diizelmektedir. ki olgumuzda pos-
toperatif donemde makula 6demi, bir ol-
gumuzda da diplopi gelisti ve 3 hafta sonra dii-
zeldi. Retina dekolmani certahisi sonras:
hipotoni ve sklera maniiplasyona bagli olarak
uveal effiizyon veya koroid dekolmami %23-44
oraminda goriilebilmektedir.’® Calismamizda
niiks nedeniyle reoperasyon uygulanan bir ol-
guda uveal effiizyon gelisti ve spontan diizeldi.

Klasik dekolman cerrihisinden sonra niiks
oran1 %5.5-25 arasinda bildirilmektedir.?2% Ol-
gularimiz %13'iinde ameliyat sonrasi niiks ge-
lismis olup bu oran literatiir ile uyumlu idi.

Retina dekolman ameliyatlarinda anatomik
bagari orant etyolojiye gore farkhilik gos-
termekte  olup  %59.3-97 arasinda de-
gismektedir.? Gorme keskinligi 5 mps se-
viyesinin istii fonksiyonel basar1 olarak kabul
edildiginde, %47-88 arasinda gorsel basar
elde edilmistir.” Retina dekolmanm makiilay
tutmasi ve dekolman gelistikten sonra bagvuru
siresinin uzamast goérme keskinliginde dii-

siikliige sebep olmaktadir.l72! Calismamizda
%87 oraninda anatomik basar1 elde edilirken,
%55.5 olguda gorme keskinligi 5 mps ve iis-
tiinde idi.

Retina dekolmani gelisimde dejeneratif mi-
yopinin 6nemli bir predispozan faktor oldugu
bilinmektedir. Calismamizda, dejeneratif mi-
yopili olgularda ortaya cikan retina de-
kolmaninin erken tanisi ve erken kon-
vansiyonel cerrahi uygulanimi ile yiiksek
anatomik bagar1 yaninda fonksiyonel basarmin
da artabilecegi sonucuna varildi.
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~ Bietti'nin Kristalin Distrofisi:
Tiirk Olgularinin Genel Ozellikleri

Pelin YILMAZBAS ! .Cengiz AKARSU!, Mahmut SUBASI', Yusuf OZ',
Meral OR 2, Berati HASANREISOGLU 2

OZET

Bietti'nin kristalin distrofisi ile ilgili olarak iilkemizde yayinlasmig 17 olgu ile klinigimizde yeni tan
almis 2 olgu olmak iizere toplam 19 olgunun genel klinik 6zellikleri incelenmis, nadir goriilen bu
hastalifin ayrici tamisim kolaylastiracak ipuglar tizerinde durulmustur.

Anahtar Kelimeler : Bietti'nin kristalin distrofisi, kristalin retinopati.

SUMMARY

The 17 cases of Bietti's crystalline dystrophy published in Turkey and two cases diagnosed in our
department were studied in the aspect of general clinical signs. The clues that make differantial di-
agnosis of this rarely seen disease easy were emphasized.Ret-vit 1997;5:199-202

Key Words : Bietti's crystaline dystrophy, crystaline dystrophy.

GIRIS

1937'de Bietti ikisi kardes ii¢ olguda kor-
nea ve retinada kristalin madde toplanmasi ile
karakterli bir tapetoretinal derejerasyon ta-
nimlamustir. Oldukca nadir rastlanilan bu has-
talikla ilgili olarak giinlimiize dek yurtdis: li-
teratiirde 80 civarinda olgu bildirilmistir. Bietti
kristalin distrofisi ile ilgili olarak iilkemizde
Karaagag ve ark. 1980 yilinda!, Eldem ve ark.
1989 yilinda?, Bozkir ve ark. 1991 yilinda?,
Gelisen ve ark. 1992 yilinda4, Giindiiz ve ark.
1994 yilinda® Giiven ve ark. 1994 yilinda®,
Sengdr ve ark. 1996 yilinda olgular? ya-
vinladilar. Bu olgularm yayinlarda bildirilmis
ozellikleri ve klinigimizde yeni tani almig olan
2 olgu incelenmis ve ortak yonleri aras-
trilmistir.

MATERYAL METOD

Bictti kristalin distrofisi ile ilgili olarak iil-
kemizde Karaagag ve ark 1980 yilinda I,
Eldem ve Ark. 1989 yilinda 2, Bozkir ve ark
1991 yilinda 4'ti kardes olmak lizere 5, Geligen
ve ark. , 1992 yilinda 6, Giindiiz ve ark. 1994
yilindal, Giiven ve ark 1994 yilinda 1, Sengor

I. Arg. Gorevlisi Gazi Uni Tip Fak. Goz Has. ABD
2. Ogr. Uyesi Gor. Gazi Uni. Tip Fak. Goz Hast. ABD

ve ark 1996 yilinda 1 olgu olmak iizere toplam
17 olgu bildirdiler, Calismamizda Tiirkiye'de
taramalarda tespit edebildigimiz bu 17 olgu ile
klinigimizde yeni tani alms 2 olgu olmak
iizere toplam 19 olgunun klinik 6zelliklerini
inceledik.

Olgu Sunusu:

Olgu-1: 40 yasinda erkek hasta. Kli-
nigimize yaklasik on yildir az gérme ve gece
gorememe sikayeti ile bagvurdu. Kastomonu
bolgesinden gelen hastanin, aile sor-
gulamasinda anne baba akrabalik evliligi ol-
madig1, 6 kardes olduklari ve bir diger erkek
kardesinde de kendisininkine benzer gorme
problemleri oldugu 6grenildi. Yapilan of-
talmolojik muayenesinde Snellen egeli ile
gorme keskinligi sag gozde -5.00myopik tash-
nih ile 0.2, sol gozde -4.50 myopik tashihle
0.4, tansiyon okiiler (Applanasyon ile) her iki
gozde 17 olarak belirlendi. On segment mu-
ayenesinde bilateral paralimbal korneada sari-
beyaz kristalin birikintileri izlendi. Pupilla di-
late edilerek ve Goldman ii¢ aynah lensi ile ya-
pilan arka segment muayenesinde arka kutupta
sari-beyaz refraktil depozitler ve koryoretinal
atrofi 1zlendi. Fundus floresien anjiografi
(FFA) ¢ekildi ve retina pigment epitel atrofisi,
koroidal atrofi izlendi. Yapilan gorme alani
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Resim 1. Olgu 1'in sag g&z arka kutupta yaygin ref-
raklil depozitler

muayenesinde her iki gbzde parasantral sko-
tom ve periferik konsantrik daralma izlendi.
Elektrafizyolojik testler (ERG) yapilamadi.

Obez oldugu saptanan hastanin (176 cm
boy, 105kg) yapilan kan biakimyasinda total
lipid, trigliserid degerleri yiiksek bulundu ve
hastaya lippiden fakit diyet onerildi. Kan kal-
siyum ve idrar kalsiyum degerleri normal si-
nirlar dahilindeydi. Hastanin diger kardesleri
muayeneye gelmedi.

Olgu-2: 14 yaginda kadin hasta. Kli-
nigimize yaklasik 6 aydir az gbrme ve gece go-
rememe gikayeti ile bagvurdu. Konya ilinden
gelen hastanm aile sorgulamasinda anne ba-
banin kardes ¢cocuklart oldugu 6grenildi. 4 kar-
desi daha olan hastanin, diger kardeslerinde
gorme problemi olmadig belirtildi. Yapilan of-
talmolouk mudyesmde Snellen eseli ile gdorme
keskinligi sag gozde -2.00 myopik tashih ile
0.4, sol cozde -2.00 myopik tashihle 0.4, tan-
siyon okiiler (Applanasyon ile ) her iki gozde
16 olarak belirlendi. On segment muayenesi
normaldi. Pupilla dilate edilerek ve Goldman
tic aynalr lensi ile yapilan arka segment mu-
ayenesinde arka kutupa sari-beyaz refraktil de-
pozitler ve koryoretinal atrofi izlendi. Fundus
Floresein Anjiografi (FFA) cekildi ve retina
pigment epitel atrosi, koroidal atrofi izlendi.
Yapilan gérme alam muayenesinde her iki
gozde periferit konsantrik daralma izlendi.
ERG'de fotopik ve skotopik amplitidlerde
diigme saptandi. Obez oldugu tesbit edilen has-
tanin (163 cm boy, 76 kg) yapian kan ve idrar
biokimyast normal bulundu.

Yaymnlanmig Tiirk olgularinin :  Onikisi
erkek ve 7'si kadindi. Yaslart 8-40 arasinda de-
gismekte olup ortalama : 22.8 di.

Resim 2. Olgu 1'in FFA'sinda retina pigment epitel at-
rofisi

Sekiz olguda anne-babanin ikinci dereceden
akraba olduklari belirlendi. On olguda ya-
ymlarda anne-baba akrabali1 konusunda bilgi
verilmemigtir. Bir olguda ise anne-baba ak-
rabalig1 olmadig1 belirlendi.

Gorme keskinligi 2 metreden parmak
sayma-tam arasinda degismekteydi.

Bildirilen en uzun takip siiresi Eldem ve
ark'nin 8 yillik takibi olan hastadir ve hastada
bu siire¢ igerisinde baslangigta tam olan gorme
keskinliginde bir azalma tespit edilmemis
ancak gorme alaninda da progresif daralma ge-
listigi kaydedilmistir.

2 olguda korneada kristalin birikimi géz-
lenmemistir.

Tiim olgularda retina ve FFA bulgulan kla-
sik tanimlamalara uygundur.

Tiim olgulara gérme alan1 yapilmus, bir ol-
guda normal bulunurken diger olgularda sant-
ral, parasantral skotom, periferik konsantrik
daralma gibi patolojik veriler saptanmustir.

Dokuz olguya ERG yapilmis ve bu ol-
gularin 6smda ERG'de patolojik degisiklikler
bulunmugtur. Ug  olgunun ise ERG de-
gerlerinde anormalik saptanmamustir.

Biokimyasal kan incelemelerinde  kli-
mglmlzden yayinlanan 2 olguda hiperlipidemi
saptanmig, diger oiou]drda patoloji  sap-
tanmamigtir.

Diger olgular hakkinda bilgi verilmemekle
birlikte klinigimizde tan: alin 3 olguda obezite
belirlenmistir.

TARTISMA

Bietti'nin kristalin distrofisi genellikle 3. de-
katta ortaya cikar®!0 On segment mu-
ayenesinde korneada stromanin yiizeysel kat-
larinda paralimbal bolgede kristalin depozitleri
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gozlenmektedir. Arka segment muayenesinde
ise retinanin i¢ ya da dig katlarini tutabilen ref-
raktil sar1 beyaz depozitler, retina pigment epi-
tel atrofisi mevcuttur. Optik disk, retina da-
marlari, ekvatoryal alan genellikle normal
olmasina karsin hastaligin ileri dénemlerinde
optik diskte solukluk ve retina damarlarinda
inceleme goriilebilmektedir. Perifer retinada
kemik korpiiskiilleri tarzinda pigment epitel
degisiklikleri gelisebilir. Gece az goérme, ka-
ranlik adaptasyon bozuklugu, gérme alanmda
skotomlara ya da daralmaya yol agabilen bu
hastalik kronik progresif bir seyir gosterir ve
gorme kaybina neden olabilir.10

Gerek yurt dis1 gerekse yurt igi yaymlarda
korneada kristalin depolanmasi olmayan sa-
dece retinal tutulumu olan olgular bil-
dirilmistir.®'l Klinigimizden bildirilen iki ol-
guda limbal korneda kristalin depozitleri
saptanmamuis, fundus bulgulan ile taniya gi-
dilmigtir. FFA'da retina pigment epitel atrofisi
ve koryokapillaris atrofisi mevcuttur. ERG ge-
nellikle subnormaldir ve karanhk adap-
tasyonunda uzama vardir. Gorme alani da ge-
nellikle patolojik olup siklikla santral-
parasantral skotom, konsanrik daralma gibi
bulgular izlenir. Tiirk olgularmin gerek of-
talmolojik muayene ozellikleri gerekse FFA
bulgulan dis kaynakl: literatiirde bildirilen ol-
gularinkine benzerdir,

Refraktil depozitlerin neden gelistigi ve
hastaligin patofizyolojisi heniiz bi-
linmemektedir. Ug hastada serum kolesterol
seviyelerinin yiiksek olduguna dikkat ce-
kilmistir.® 1989'da Wilson ve ark, tic hastadan
aldiklar1 limbal ve paralimbal konjunktiva bi-
yopsi &rneklerinin elektron mikroskop in-
cclenmesinde konreal ve konjunktival fib-
roblastlarin i¢inde kolesterol veya kolesterol
esterine benzeyen kristaller gordiiklerini ifade
etmiglerdir..!* Benzer kristal ve inkliizyonlar
transmisyon elektron mikroskop ile yapilan in-
celemelerde sirkulatuar lenfositlerde de ta-
nimlanmistir. Bu gozlemler sonucunda has-
taligin - lipid  metabolizmasindaki bir
bozukluktan kaynaklandig: diisiiniilmiistiir. Ay-
rica Bernauer 16 yillik takibini sundugu bir ol-
gunun kan lipid profilinin normal olmasina
kargin hastanin obez oldugunu vurgulamistir.
Klinigimiz olgularinin ikisinde hiperlipidemi
ve her ii¢iinde obezide saptanmis olmasi da bu
teoriyi destekler nitelikte olmasina karsin, ya-
yinlanlanan diger olgularda boyle bir bulguya
_ rastlanmamug ya da belirtilmemis olmasi kesin
bir yargiya varmayi giiclestirmektedir. Ul-
kemizden bildirilen iki olguda limbal kon-

junktiva  biyopsi  ornekleri 11k mik-
roskopisinde incelenmis ve Wilson ve ark'nin
soziinii ettikleri konjukntival ve korneal kris-
talin depolanmasi bulgularina rastlanmamistur,
34 Bieti'nin kristalin distrofisinin gogunlukla
ikinci dekatta, nadiren birinci ve ikinci de-
kattlarda ortaya ¢iktigi bildirilmektedir. Tiirk
olgularinda ise hastaligin ¢cogunlukla (14 olgu)
ilk iki dekatta tanimlandig1, 5 olguda 3. dekatta
ortaya ¢iktig1 belirlenmistir.

Ulkemizden  bildirilen  olgularin  of-
talmolojik ve sistemik muayene zel-
likleri, ERG-EOG ve gorme alani bulgular dis
kaynakl: literatiirde bildirilen olgularda ben-
zerlik gostermektedir.

Yayinlanan olgularin hangi bolgelerden gel-
dikleri belirtilmediginden cografi dagilim 6zel-
likleri konusunda yorum yapilamamistir.

Genetik gecisli bir hastalik oldugu dii-
suniilmekle birlikte kesin kalitim paterni ta-
nimlanamayan bu hastalikta otozomal do-
minant, otozomal resesif, X'e bagl resesif ve
multipleks kalitim sekilleri tanimlanmistir. Bil-
dirilen Tiirk olgularinin 8'inin anne babasinin
ikinci dereceden akraba olduklar1 belirlenirken
diger 10 olgunun ise anne baba evliligi hak-
kinda bilgi verilmemistir. Kesin olarak sadece
bir olguda anne-baba akraba evliliginin soz-
konusu olmadigi anlasilmistir. Bu tablo oto-
zomal resesif gecisin 6n planda oldugunu dii-
stindiirmektedir. Ulkemizde akraba evliliklerin
yaygmn olmasi dolayisiyla bu sonu¢ daha da
onem kazanmaktadir. Sadece 3 olgunun aile
fertleri muayene edilebilmis, diger olgularin
yakinlan muayeneye gelmemistir. Bu durum
iilkemizde hasta takibinin zorluklarini ha-
tirlatmasi bakimindan tiziiciidiir. Gerek yurt ici
gerekse yurt digi bildirilen olgularda HLA
doku tiplendirmesinin yapilmamasi nedeni ile
bu konuda yorum yapilamamaktadir.

Bietti'nin kristalin distrofisinin benekli re-
tina sendromuna neden olan klinik tablolardan
ayrici tanisinin yapilmasi gereklidir. Optik si-
nirin ve retina damarlarinin normal olmasi ile
retinitis pigmentozadan ayrlir. Ayrica retinitis
pigmentozada  kornea  tutulumu  gbz-
lenmemektedir.

Fundus flavimakulatusta hemen daima ma-

- kulada bir atrofik lezyon bulunur ve FFA'da

koyu koroid bulgusunun gbzlenmesi tipiktir.
Makulada lezyon olmayan ender formunda ise
retinada yerlesmis lipofuksin benzeri depozit
iceren sari-beyaz benekler bulunur. Bu has-
talikla ERG ve EOG ¢ogu olguda bozulmus ol-
masina ragmen periferik gérme alaninin ve
gece karanlik adaptasyonunun normal olmasi
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da Bietti'nin kristalin
riimasinda yardimcidir.

Stasyoner konjenital gece korliigi ile ka-
rakterli fundus albipunktatusta ozellikle ek-
vator arkasinda yerlesmis, ¢ok sayida kiiciik,
punktat, beyaz renkli benekler vardir. FFA'da
midperiferde benekli hiperfloresans gozlenir.
Gorme alan1 normaldir.

Retinitis punktata albessenste beyaz renkli,
yuvarlak ve opak depozitler ve retina da-
marlarinda incelme gozlenmektedir.

Sistinozis aminoasit metabolizma has-
taliklarindan biri olup erken yaglarda gelisme
geriligi ve bobrek fonksiyonlarinda bozulmaya
neden olur. Konjunktiva, kornea, 6n kamara,
silier cisim, optik sinir, koroid, sklera ve retina
pigment epitel hiicrelerinde sistin kristalleri bi-
rikir. Bietti'nin kristalin distrofisinden farkls
olarak korneal kristalin birikimi sadece lim-
busa smirli kalmamakta ve tiim korneay: et-
kilemektedir. Bietti kristalin distrofisinde de-
pozitler arka kutupta yaygin iken, sistinozisde
retina periferinde tapetoretinal dejenerasyon
vardir.

Primer hiperokzaliiride kalsiyumglikozalat
metabolizmasindaki bir bozukluga bagl olarak
dokularda okzalat birikimi s6z konusudur. Id-
rarda okzalat ve gliokalat atimi artmistir. Bu
olgularda retinada beyaz renkli beneklenmeler
gozlenmektedir.

Uzun stireli metoksifluran anestezisine se-
korder okzalozis gelistiren bir hastada retinada
beyaz renkli beneklenmeler gozlendigi de bil-
dirilmistir.

Tamoksifen meme kanseri tedavisinde kul-
lanilan antiostrojenik bir ajandir. Uzun siireli
tamoksifen kullanan olgularda korneal su-
bepitelyel birikintiler ve arka kutupta yiizeyel
refaktil depozitler bildirilmistir. Gerek me-
toksifluran gerekse tamoksifen re-
tinopatilerinde en 6nemli ayirici tani kriteri bu
ilaglarin kullanim dykiisiiniin bulunmasidir.

SONUC

Bietti'nin kristalin distrofisi, hakkinda bi-
linmeyen ¢ok sey olan ve oldukg¢a nadir go-
riilen bir hastaliktir. Etyopatojeneze ve do-
layisiyla  koruyucu hekimlik ve tedaviye
yonelik yogun arastirmalara gerek vardur.

Tiim olgularin ayirirc1 tanida yardimer ola-
cak kan ve idrar biyokimyas: tetkikleri ya-
pilmalidir. Ayrica hastaligin etyopatogenezinde
rolu oldugu diisiiniilen lipid metabolizmasi de-
taylr olarak incelenmeli ve hastanin obez olup
olmadif1 da not edilmelidir. Cografi dagilim
ozellikleri olup olmadiginin anlagiimasi igin

disrofisinden  ay-

hastanin hangi bolgeden geldigi not edil-
melidir.

Genetik gecigli bir hastalik oldugu dii-
stiniildiigiinden anne-baba arasinda akrabalik
olup olmadig1, diger aile fertlerinde benzer bir
durumun varli1 arastirilmali ve aile taramasi
yapiimalidir. Ulkemizde akraba evliligi yaygin
oldugundan dikkatli bir tarama ile daha ¢ok ol-
guya tani konabilir ve bu sekilde hastaligin et-
yopatogenez ve tedavi arastirmalarima daha
fazla katkida bulunmak ve nadir goriilen bu
hastaligin ayiric1 tanisini kolayca yapabilmek
miimkiin olabilir.
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