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ÖZ

Olgu SSunumu: Maküler delik retinitis pigmentosada merkezi görme
kaybýna yol açan sýk rastlanmayan bir komplikasyondur.
Etyolojide çeþitli mekanizmalar tarif edilmekle birlikte
genellikle kistoid  maküla ödemine sekonder geliþmektedir.
Oluþan maküler deliðin tedavisi icin tek yöntem cerrahidir ve
tedavi sonuçlarý ile ilgili az sayýda yayýn bulunmaktadýr. Bu
çalýþmada, tam kat maküler delik geliþen bir retinitis
pigmentosa hastasý ve cerrahi tedavi sonucu sunulmaktadýr. 

Anahtar KKelimeler: Retinitis pigmentosa, makula deliði, pars plana
vitrektomi.

ABSTRACT

Case RReport: Macular hole is a rare complication of retinitis
pigmentosa which leads to central visual loss. Altough several
etiological mechanisms were defined, it usually develops
secondary to cystoid macula edema. The only treatment
modality for macular hole is surgery and there are only few
published data about the results of the surgery. Here we report
a case of macular hole and result of surgical treatment in a
case of retinitis pigmentosa.

Key WWords: Retinitis pigmentosa, macular hole, pars plana
vitrectomy.
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GÝRÝÞ
Retinitis pigmentosa (RP) terimi bir grup kalýtýmsal,

progresif retina hastalýðýný tanýmlamakta olup gece
körlüðü, retinal fotoreseptör hücre dejenerasyonu,
periferik görme alaný daralmasý ve retinanýn pigmente
dejenerasyonu ile karakterizedir. Santral görme kaybý
kistoid maküla ödemi (KMÖ), selofan makülopati veya
atrofik makülopati gibi makulanýn çeþitli þekillerde
tutulmasý neticesinde geliþebilmektedir1. Tam kat
maküler delik ise seyrek rastlanan bir merkezi görme
kaybý nedeni olup RP'lý hastada bu komplikasyonun
oluþumunu bildiren oldukça az sayýda yayýn mevcuttur.
Burada genç bir RP'lý olguda geliþen maküler delik ve
cerrahi tedavisinin sonucu sunulmaktadýr.

OLGU SSUNUMU
Daha önce baþka bir klinikte RP tanýsý ile izlenmekte

olan 32 yaþýnda bir bayan hasta her iki gözünde
görmede azalma þikayeti ile kliniðimize baþvurdu.
Hikayesinden sað gözde son 2-3 aydýr görmede belirgin
azalma olduðu ve bu azalmanýn hastanýn ifadesiyle
merkezi görme kaybý þeklinde olduðu öðrenildi.
Oftalmolojik muayenesinde, görme keskinlikleri sað
gözde 0.3, sol gözde 0.15 olduðu ve oküler motilite, ön

segment muayenesi ve intraoküler basýnç deðerlerinin
normal olduðu saptandý. Fundus muayenesinde her iki
gözde midperiferal kemik spikülleri tarzýnda tipik retina
pigment epitel hipertrofisi ve arterlerde atenüasyon
mevcut olup optik sinirler normal izlenmekteydi. Sað
gözde tam kat (Evre 4) maküler hol ve etrafýnda
subretinal sývý, sol göz makulada ise kistoid ödem
sekeline baðlý olduðu düþünülen pigment deðiþiklikleri
tespit edildi (Resim 1). Flöresein anjiografide her iki
gözde midperiferde hiperpigmentasyonlara baðlý
blokaj, arkuatlar içinde kalan bölgede geç dönemde
belirginleþen diffüz hiperflöresans (dýþ kan retina
bariyerinin bozulmasýna baðlý) ve fovea santralinde
retiküler tarzda hafif hiperfloresans izlendi (Resim 2).
Yapýlan OCT incelemesinde sað gözde tam kat maküla
deliði olduðu, solda ise santral fovea kalýnlýðýnýn 330µ
olduðu ve kistik deðiþiklikler olduðu izlendi (Resim 3).

Hastaya maküler delik tedavisine yönelik pars
plana vitrektomi, arka hyaloid ve internal limitan
membran soyulmasý ve sývý-hava-gaz (%16 C3F8)
deðiþimi cerrahisi uygulandý. Ýki hafta süreyle yüzüstü
pozisyon onerildi. Postoperatif kontrollerinde maküler
delik kapalý olarak gözlendi ve postoperatif 25. ayda
yapýlan son muayenesinde görme keskinliðinin 0.5
olduðu izlendi (Resim 4).

Resim 11: a) Sað b) Sol göze ait fundus fotoðraflarý. Sað gözde tam kat makula deliði izlenmekte.

Resim 22: Sað ve Sol gözün venöz faz floresein anjiografik görünümleri.
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TARTIÞMA
Retinitis pigmentosada görme kaybý progresif ve

geri dönüþümsüzdür. Santral görmede ortaya çýkan
kayýplar, atrofik makülopatiye, selofan makülopatiye,
kistoid maküler deðiþikliklere veya maküler deliðe baðlý
olarak geliþebilir. Delik oluþumuna yol açan esas
faktörün kronik KMÖ olduðu öne sürülmüþtür. Ancak
bazý diðer mekanizmalar ile de açýklanmaya çalýþýlmýþtýr.
Durlu ve ark. perisantral pigmenter retinopatili iki
hastada maküler delik oluþumunu rapor etmiþlerdir2. Bu
olgularda maküler delik geliþimini iki teori ile
açýklamýþlardýr. Ýleri sürülen bir mekanizma, muhtemel
hipertansif koroidal kan akým bozukluðunun retina
pigment epiteli ve foveada yol açtýðý rölatif iskemiye
sekonder maküla deliði oluþumudur. Diðer bir hipotez
ise, hastalarda görülen bull's eye makülopatinin neden
olduðu perfüzyon defekti ve buna sekonder maküler
delik oluþumudur. Giusti ve ark. 236 RP hastasý üzerinde
yaptýðý bir çalýþmada maküler hol oluþumunun
vitreoretinal interfaz deðiþiklikleri, selefon makulopati ve
KMÖ ile birlikte kistik foveal dejenerasyon ile sýký bir
korelasyon gösterdiðini bildirmiþlerdir3. 

RP'da maküler delik geliþimi zaten zor olan hastalýðý
hasta için daha da zorlaþtýrmaktadýr. Periferik görmesini
kaybetmiþ bir RP hastasýnýn oluþan maküler delik
nedeniyle santral görmesini de kaybetmesi ciddi bir

problemdir. RP'de KMÖ insidansý çeþitli serilerde %9-
%13 oranlarýnda bildirilmektedir3,4. Bu nedenle amaç
öncelikle maküler delik oluþumuna predispozisyon
yaratan KMÖ'nün tedavisi olmalýdýr. KMÖ'nün patoge-
nezi henüz net olarak anlaþýlabilmiþ deðildir. Hecken-
lively ve ark.'ýn yaptýðý bir çalýþmada antiretinal antikor-
lar ile KMÖ arasýndaki iliþki ortaya konulmuþtur5.
Bilateral KMÖ bulunan 30 hastanýn 27'sinde (%90)
dolaþýmda antiretinal antikor pozitifliði saptanýrken
KMÖ bulunmayan 30 RP hastasýnýn 4'ünde (%13),
saðlýklý 50 kiþinin ise sadece 3'ünde (%6) pozitiflik
saptanmýþtýr. RP hastalarýnda KMÖ ile antiretinal antikor
pozitifliðinin belirgin bir korelasyon göstermesi
KMÖ'nün otoimmün bir mekanizma ile geliþtiðini
düþündürmekle birlikte bunu destekleyen direkt bir kanýt
bulunamamýþtýr. 

Kan-göz bariyerindeki patolojiler geliþen maküler
ödemin patogenezinde rol alabilecek bir baþka
faktördür. Bunu ortaya koymak için yapýlan bir
çalýþmada kan-humor aköz bariyerindeki deðiþiklikler
araþtýrýlmýþtýr6. Noninvaziv lazer metodu ile aköz flare
ölçülmüþ ve RP hastalarýnda kontrol grubuna göre
anlamlý bir yükseklik bildirilmiþtir. Kan-humor aköz
bariyerindeki bozulmaya iþaret eden bu yükseklik RP'de
görülen KMÖ ile iliþkilendirilmiþtir. 

KMÖ tedavisinde karbonik anhidraz inhibitörü

Resim 33: a) Sað ve b) Sol göz OCT görünümleri. Saðda tam kat makula deliði, solda ise kistoid makula ödemi izlenmekte.

Resim 44: Postoperatif 2. yýlýn sonunda sað gözün a) fundus görünümü ve b) OCT görünümü. Makula deliði kapalý izleniyor. 
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olarak oral asetazolamid ve topikal formu olan
dorzolamid kullanýlmýþ ve asetazolamid'in faydalý
olduðu çeþitli serilerde bildirilmiþtir7. Ýntravitreal
triamsinolon asetonid ve üçüncü kuþak bir sentetik
glukokortikoid olan deflazakort KMÖ tedavisinde
kullanýlan diðer ajanlardýr8,9. Vitreoretinal cerrahi bir
baþka tedavi seçeneði olarak denenmiþtir. Sekiz RP
hastasýnýn KMÖ saptanan 12 gözüne vitrektomi, iç
limitan membran soyulmasý ve gaz tamponad
uygulanmýþ ve hastalarda ortalama 3 sýralýk bir görme
artýþý saðlanmýþtýr10. 

Retinitis pigmentosada bir kez maküler delik oluþ-
tuktan sonra tek tedavi seçeneði cerrahidir. RP'de ma-
küler delik için uygulanan vitrektomi-sývý/gaz deðiþi-
minin baþarýlý sonuçlar verdiði bildirilmiþtir. Saperstein
63 yaþýnda RP hastasýna maküler delik için uyguladýðý
cerrahi sonrasý deliðin kapandýðýný ve görme keskinli-
ðinin 20/200'den 20/30'a yükseldiðini bildirmiþtir11.
Yirmi dört yaþýnda bir baska hastaya yapýlan cerrahi
sonrasý deliðin kapandýðý ve görme keskinliðinin 0.2'den
0.7'ye yükseldiði bildirilmiþtir12. Bizim hastamýzda da
cerrahi ile baþarýlý sonuç alýnmýþ ve görmede 2 sýralýk
artýþ saðlanmýþtýr. 

Sonuç olarak bu olgu, RP'lý olgularda görülebilen ve
santral görme kaybýna neden olan maküler deliklerin
cerrahi tedavi ile baþarýyla kapatýlabileceði ve anatomik
baþarýnýn yanýnda görsel sonuçlarýn da tatmikar
olabileceðini düþündürmektedir.
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