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ABSTRACT

Amag: Konjenital retina damar anomalisi (KRDA) olan hasta-
larin klinik ve demografik bulgularini tanimlamak ve ayirici
tanida kullanilan karakteristik dzelliklerini gézden gecir-
mektir.

Gereg ve Yontem: Klinigimizde KRDA tespit edilen hastalar
detayli oftalmolojik muayene, renkli fundus fotografisi ve
floresein anjiografi ile degerlendirildi, eslik eden sistemik
hastaliklar agisindan aragtinld:.

Bulgular: Toplam 15 hastanin 25 gézinde sistemik aragtirma-
lari tamamlanmig KRDA saptandi ve ¢alisma kapsamina
alindi. Bes hastada konjenital retina arter tortuositesi, 4
hastada prepapiller vaskiler halka, 1 hastada makiler
makrodamar, 5 hastada idiopatik genel tortuosite tespit
edildi. Idiopatik genel tortuosite gérilen bir hastada sapta-
nan ven dal tikanikhg ve konjenital arter tortuositesi olan
bir hastadaki bilateral makilopati haricinde hastalarin
hicbirinde gérilen bu anomalilerle iligkilendirilebilecek bir
komplikasyon izlenmedi.

Sonug: Konjenital retina arter tortuositesi, prepapiller vaskiler
halka, makiler makrodamar ve idiopatik genel vaskiler
tortuosite genellikle iyi seyirli, nadiren komplikasyona yol
acan konjenital retina damar anomalilerindendir. Bunlarin
benzer tablolara yol agan sistemik ve okiler hastaliklardan
ayiricl tanisinin yapilmasi bu hastalarin takip ve tedavisin-
de yararh olacaktir.

Anahtar Kelimeler: Arter tortuositesi, vendz tortuosite, prepa-
piller halka, makrodamar.

Purpose: To define clinical and demographic findings of con-
genital retinal vascular anomalies and to review the char-
acteristic signs useful to make differential diagnosis.

Materials and Methods: Cases with detected congenital reti-
nal vascular anomalies were evaluated via detailed oph-
thalmic examination, fundus photography, flouresceine
angiography and also associated systemic diseases were
investigated.

Results: The study comprised 25 eyes of 15 patients with
congenital retinal vascular anomalies that had complete
systemic examinations. Congenital retinal arterial tortuos-
ity was found in 5 cases, prepapillary vascular loops was
observed in 4 eyes, macular macro-vessel was discovered
in 1 eye, idiopathic generalized tortuosity was detected
in 5 cases. No complications that could be pertained to
vascular anomalies was observed except two patients in
whom one eye with idiopathic generalized tortuosity had
associated branch retinal vein occlusion and both eyes of
a patient with bilateral congenital retinal arterial tortuosity
was accompanied by maculopathy.

Conclusion: Congenital retinal arterial tortuosity, prepapillary
vascular loops, macular macro-vessels and idiopathic gen-
eralized tortuosity are among congenital retinal vascular
anomalies that have favorable prognosis and infrequent
complications. Differentiating these anomalies from sys-
temic and ocular conditions that may lead to similar find-
ings is useful in diagnosis and follow-up of these patients.

Key Words: Arterial tortuosity, venous tortuosity, prepapillary
loop, macro-vessel.
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Resim 1: Olgu 1, konjenital retina arter tortuositesi. Kirk iki yasinda bayan hasta (olgu 2) bas agrisi yakinmast ile basvurdu. Oyki-
sinden hipertansiyon nedeni ile 2 yildir medikal tedavi aldigr égrenildi. Hastanin kardeginde (olgu 2) ve kardesinin oglunda da
(olgu 3) benzer sekilde retina arterlerinin belirgin olarak kivrimlandigr saptandi. (resim 2,3) Olgu 1'in cocuklari ve olgu 2'nin
diger cocuklarinda retina damarlarinin normal oldugu saptand..

GiRiS

GEREC VE YONTEM

Erken embriyolojik evrelerde retina tamamen avas-
kulerdir. Daha sonralari mezangim hicre tomurcuklar
kanalize olmaya baglar ve embriyo 125 mm’lik boyoklo-
ge geldiginde disk etrafinda ilk vaskiler yapilar gérilme-
ye baslar.! Gestasyonun 15-16. haftasinda kapiller ag
olusmaya baslar. Yaygin vaskiler mezangimal hicreler
kolonlar halinde organize olur ve embriyonik kapiller
dolagimi olusturmak Uzere endotelyal tiplere kanali-
ze olur.2 GézUn santral retina arteri énce iki ana dala
ayrildiktan sonra tekrar b&linir ve ora serrataya kadar
dallanarak ilerler. Bunlara karsilik gelen retina venleri
ise santral retina venini olugturmak Gzere birlesirler fa-
kat retina venleri ve arterlerinin seyirleri genellikle birebir
értosmez. Internal elastik laminanin olmamasi ve arter
adventisiyasinin icinde kas hicrelerinin olmasi haricinde
retina damarlarinin ézellikleri vicudun diger damar ya-
pilarina ¢ok benzerdir.

Cesitli sistemik hastaliklarin seyri sirasinda retinanin
vaskuler yapisinda gérilen degisiklikler iyi bilinmektedir.
Sistemik hastaliklarin seyri sirasinda ortaya ¢ikan retina
damar hastaliklari ve bunlarin klinik dzellikleri bu gine
kadar yapilan pek ¢ok calisma ile ortaya konulmustur.
Bu calismada herhangi bir sistemik veya géz hastaligi-
na bagl olmayan retinanin dogustan damar anomalileri
incelenmis ve bunlarin ayirici tanisi yapilmigtir. Retinanin
konjenital anomalilerinin bilinmesi ve taninmasi bu has-
talarin takip ve tedavisinin dogru planlanmasi agisindan
son derece énemlidir. Calismamizda konjenital retina
arter tortuositesi, prepapiller vaskiler halka, konjenital
retina makrodamari ve idiopatik genel tortuositesi olan
hastalar incelenmistir.

Ufuk Universitesi Géz Hastaliklari Klinigi'ne 2007-
2009 tarihleri arasinda bagvuran ve fundus muayene-
sinde KRDA saptanan tim hastalarin kayitlar ve fundus
fotograflari geriye dénik olarak tarandi. KRDA tespit
edilen hastalarin klinik bulgular, géz tetkikleri ve etiyolo-
jiye yénelik uygulanan sistemik aragtirmalari gézden ge-
cirildi, aragtirmalarinda eksiklik saptanan hastalar tekrar
kontrole cagrilarak eksik olan tetkikleri tamamlandi.

KRDA'ya eslik eden gérme azhgi, retina 6demi, da-
mar tikanikligi, iskemi gibi bulgulari olan hastalara fun-
dus florosein anjiografi uygulandi. Fundus kamera ile
elde edilen dijital renkli fundus fotografisi ve fundus flo-
resein anjiografi gérintileri ézel bir yazilim kullanilarak
degerlendirildi. Yine endikasyonu olan hastalara kranial
ve orbital magnetik rezonans gérintileme ve bilgisayarli
tomografi tetkikleri ve orbital ultrasonografi ile degerlen-
dirildi.

Hastalarin dykileri ve genel durumlar degerlen-
dirildikten sonra hastalar kan basinci acisindan takibe
alindi, kan sekeri seviyesi 6lculdi ve karaciger fonksiyon
testleri ve bébrek fonksiyon testleri uygulandi. Tom has-
talara polistemi, 16semi, disproteinemi, orak hicreli ane-
mi ve diger kan hastaliklarini ayirt etmek Gzere tam kan
sayimi ve bu hastaliklarla iligkili testler uygulandi. Gerekli
olan hastalarda antifosfolipid antikorlari, antikardiolipin
antikorlari, antinikleer antikorlar ve romatoid faktér
aragtirildi. Sistemik hastaliktan suphelenilen veya tespit
edilen hastalarda hastaligi ile ilgili dahiliye, hematoloji
veya kardiyoloji gibi brang doktorlarina konsulte edildi.

Retina damar anomalisi tespit edilip bu durumu
aciklayacak sistemik veya okuler hastaligi olan olgular
calisma grubundan cikarildi ve yalnizca konjenital retina
damar anomalisi oldugu disUnilen hastalar incelemeye
alindi.
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Resim 2: Olgu 2, konjenital retina arter tortuositesi, olgu 1’in kardesi. Retina arter tortuositesi haricindeki fundus bulgularinin dogal

olduguna dikkat ediniz.

BULGULAR

Toplam 15 hastanin 25 gézu degerlendirmeye alin-
di. Arastirmalari eksik olan ve kendilerine ulasilamayan
3 hasta ¢alisma grubundan cikarildi. Bes hastada konje-
nital retina arter tortuositesi, 4 hastada prepapiller vas-
kiler halka, 1 hastada makiler makrodamar, 5 hastada
idiopatik genel tortuosite tespit edildi (Tablo).

Yaglar 21 ile 53 arasinda degisen bir erkek, dért
kadin toplam 5 olgunun 10 gézinde retina arter tortu-
ositesi gézlendi. Hastalardan Ggl ayni ailenin bireyleri
olup genetik gecis karakteri otozomal dominant olarak
degerlendirildi (Resim 1-3). Diger 2 hastada ise hasta-
hgin sporadik olarak ortaya gkt disinildd. Tom ol-
gularda retina arter tortuositesinin her iki gézde gelis-
mis oldugu ve etkilenme dizeyinin de her iki gézde esit
derecede oldugu, arterlerin &zellikle ikincil ve Gguncil
dallarinda tortuositenin yogunlashidi saptandi. Etkilenen

gdzlerde fundus muayenesi retina arter tortuositesi hari-
cinde normal sinirlardaydi. Hastalarda daha ¢ok miyopi
ve astigmatizma gérilmekle birlikte tipik bir refraksiyon
dzelligi dikkati cekmiyordu. Birinci olgunun sol géziinde
yuksek astigmatizma, ekzotropya ve ambliyopi nedeni
ile gérme azligi saptanirken diger gézlerde gérme kaybi
tespit edilmedi.

Prepapiller vaskiler halka tespit edilen U¢cU kadin
biri erkek dért hastanin (Olgu 6-9) yaslari 52 ile 78 ara-
sinda degismekteydi (Resim 4-7). Bu hastalarin hepsinde
diabet veya hipertansiyon gibi ¢esitli sistemik hastaliklar
tespit edilmis olmasina ragmen optik sinir basinda sap-
tadigimiz bu anomaliyi aciklayacak bagka bir géz bul-
gusu tespit edilemedi (Tablo 1). Bu hastalarin aile 8y-
kilerinde de bir 6zellik yoktu. Tom olgularda lezyon tek
tarafliydi. Ug olguda (Olgular 6-8) papilladan cikan bir
damar aginin tam bir sarmal yaparak keskin bir agi ile

Resim 3: Olgu 3 konjenital retina arter tortuositesi, olgu 2'nin oglu, retina arterlerinde dzellikle ikinci ve Ggiinct dallarda tortuosite

arhigi dikkat cekiyor.
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Resim 4: Olgu 6, diabet ve sistemik hipertansiyonu medikal
tedavi ile kontrol altinda olan hastanin sol gézinde papil-
ladan ¢ikan bir damar agi sa¢ 6rgust seklinde bir sarmal
yaparak 90 derece agi ile vitreusa uzaniyor. Optik sinir Ust
temporalinde myelinli sinir lifleri dikkati cekmekte.

papilladan vitreusa uzandigi ve optik disk sinirlari igin-
de geriye déndigu, olgu dokuzda ise damar anomalisi-
nin Ust hemisferik ven ile devamlilik gésterdigi gézlendi
(Resim 7). Dokuzuncu olguda arka vitre dekolmani hem
muayene bulgusu olarak hem de ultrasonografik olarak
gosterildi. Peripapiller vaskiler halka saptanan gézler-
de vaskiler anomaliye sekonder olabilecek herhangi bir
komplikasyon izlenmezken hipertansif retinopatili bir ol-
gunun (Olgu 8) damar anomalisi olmayan gézinde alt
temporal ven dal tikanikhig sekeli tespit edildi.

Resim 6: Olgu 8, optik diskten ¢ikan iki biytk damar bogu-
munun bir damar yumagi seklinde vitreusa dogru uzanip
optik sinir dizlemine geri déndigi ve sonrasinda daha
ince bir damar yapisinin sag érgisi seklinde ¢ok sayida
kivnim yaparak tekrar vitreusa dogru uzandigi izlendi. Bu
hastada lezyonu optosilier sant damarindan ayirt etmek
Uzere yapilan orbita ve kranial magnetik rezonans gérinti-
leme tetkiki normaldi. Olgunun diger gézinde alt temporal
ven dal tikanikligi sekeli tespit edildi.

Resim 5: Olgu 7, sag gdzde optik sinir Ust néroretinal rim
kenarindan vitreusa dogru uzanan bir prepapiller vasks-
ler halka, glokomatéz gukurlagma izleniyor, retina arter ve
venleri normal gérinimde. Hastanin benign prostat hipert-
rofisi, tedavi ile kontrol altinda olan hipertansiyon ve hiper-
kolesterolemisi mevcuttu. Kalp fonksiyonlari normal olarak
degerlendirildi.

Presbiyopi nedeniyle klinigimize bagvuran bir bagka
hastanin (Olgu 10) muayenesinde her iki gdzde hiper-
metropi tespit edildi ve gérmesi her iki gézde tam olarak
8lculdi. Hastanin rutin fundus muayenesi sirasinda sag
g6zinde alt temporal venden kéken alan genis bir da-
lin yukar foveaya dogru seyredip foveay caprazlayarak
orta hatt gegtigi ve bu sirada da ¢ok sayida dalcik vere-
rek makilaya yayilldigi gézlendi (Resim 8). Hastanin hig-

Resim 7: Acilmig ¢ prepapiller vaskiler halka (olgu 9). Op-
tik diskten vitreusa uzanan damar yapisi Ust hemisferik ven
olarak devamhlik gésteriyor. Hastada arka vitre dekolmani
hem muayene bulgusu olarak hem de ultrasonografik ola-
rak gésterildi ve tanimlanan damar lezyonunun baslangicta
prepapiller halka oldugu, arka vitre dekolmani gelismesi
ile birlikte halkanin acilmasi sonucu bu klinik gérinimin
olustugu dustnuldo.
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Resim 8: Makuler makrodamar; alt temporal venden ayrilan
bir kol horizontal hatt ¢aprozlayarak ve dallara ayrilarak
ilerliyor ve foveadan gegiyor. Fovea yakinindan gegen bu
buyUklukieki vaskiler yapiya ragmen gérme keskinligi ve
santral gérme alani incelemelerinde fonksiyonel kayip iz-
lenmedi.

bir yakinmasi olmadigi ve sistemik hastaligi da olmadig
icin bu hastaya anjiografi yapilmasina gerek duyulmadi
fakat amsler grid, santral 30 ve 10 derece bilgisayarli
gérme alani testlerinde tamamen normal sonuglar elde

edildi.

Serimizde 5 hastanin 10 gézinde bilateral, simet-
rik siddette ve venlerde daha belirgin olan arteriovendz
tortuosite artigi izlendi. Bir olguda her iki gézde belirgin
retina arter ve ven tortuositesi yani sira makulada gérme
keskinligini etkilemeyen bilateral retina pigment epitel
degisiklikleri tespit edildi (Olgu 11, Resim 9). Ust tem-
poral ven dal tikanikhgr nedeniyle gérme keskinligi 0.2
seviyesine dugen bir géz (Olgu 12, Resim 10) haricinde

hicbir olgunun gérme seviyesinin anomaliden etkilenme-
digi saptandi. Refraksiyon degerleri incelendiginde bir
hastanin kompoze hipermetrop astigmat, birinin emet-
rop, diger U¢ olgunun ise miyopi ve astigmatizmasi oldu-
gu goruldu. Bir hastada her iki gdézde miyopi ile birlikte
minimal dizeyde tilted disk saptand.

TARTISMA

Retina damar aginda gdérilen mikroanevrizmalar,
arteriyovendz centiklenmeler, fokal veya genel arteri-
yel daralmalar gibi bulgularin gelecekte gelisecek olan
kardiovaskiler olaylarin habercisi olabilecegdi duginil-
mektedir.3® Retinada gérdigimiz damar bulgularinin
sistemik veya okiler bir hastaliga mi bagh oldugu yoksa
dogustan gelen bir damar anomalisine mi baglh oldugu-
nun ortaya konmasi hastanin takip ve tedavisin dizen-
lenmesi agisindan énem arz etmektedir. Bu ¢alismada
arsgivimizde kayith olan retina hastalar arasinda geriye
dénuk bir arasgtirma yapilarak dogustan gelen retina da-
mar anomalileri tespit edilmis ve bunlarin sistemik ve géz
hastaliklarindan ayirici tanisi yapilmigtir.

Geng ve saglikli bireyler arasinda retina damarlari-
nin tortuositesi agisindan belirgin farkliliklar oldugu bi-
linmesyle birlikte artmig retina arter tortuositesi sistemik
hipertansiyon ile iliskilendirilmistir.®” Fakat son zaman-
larda retina arter tortuositesinin takibi ve 8lgima ile ilgili
calismalar arttikga bu konudaki bilgilerimizde de degi-
siklikler olmaya baslamistir. Ornegin saglikli monozigot
ve dizigot ikizler arasinda yapilan bir calismada retina
arteriyel tortuositesinin esas belirleyici unsurunun %82'ye
varan oranda genetik faktérler oldugu gdsterilmistir.®

Konijenital retina arter tortuositesi, vendz sistem nor-
mal oldugu halde arter aginin ézellikle ikinci ve Gginci
dallarinda belirgin tortuosite artigi olmasi ile karakteri-
ze oldukga nadir gérilen bir hastaliktir. Bugine kadar

Resim 9: Refraksiyon tashihi amaciyla bagvuran 46 yasinda bayan hastada (olgu 11) her iki gézde belirgin retina arter ve ven
tortuositesi yani sira her iki makilada retina pigment epitel degisiklikleri izleniyor. Fundus florosein anjiografide pencere defekti
tarzi hiperfloresans tespit edildi. Sistemik araghrmalarinda herhangi bir hastalik bulgusu tespit edilmedi. Ailenin diger bireyleri-
nin muayenesinde benzer bulgular tespit edilmemesi Gzerine bu olgu sporadik bir olgu olarak degerlendirildi.
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Resim 10: Olgu 12, idiopatik genel tortuosite, sag gézde Ust temporal ven dal tikanikhigi, sol gézde makilada tirbuson tarzi da-
marlar gdzleniyor. Bilateral refina venlerinde belirgin tortuosite artigi ve makilaya giden dallarin adeta tirbuson tarzi kiveimlar
gosterdigi tespit edildi. Bu bulgular énce ven tikanikligina baglandi ise de hastanin diger gézi incelendiginde benzer bir venéz
tortuositenin sol gdézde de mevcut oldugu fakat bu gézde bir arter veya ven tikaniklik belirtisi olmadigr gérildi. Cekilen fundus
floresein anjiografisinde de bu bulgulari destekleyen sonuclar elde edildi. Hastanin hem ven tikanikligini hem de bu gérdiguo-
mUz tortuosite artig nedenini ortaya cikarmak Uzere gerceklestirilen detayl sistemik tetkiklerinde hafif bir vitamin B12 eksikligi
disinda bir sistemik hastalik tespit edilmedi.

literatirde yuzden fazla konjenital retina arter tortuosi-
tesi olgusu bildirilmigtir.” Bizim serimizdeki olgularin ti-
munde literatirle uyumlu olarak, arteriyel tortuosite arter
dallarinda daha belirgin ve her iki gézde egit dizeyde
gdzlenmistir. Sutter ve Helbig bu anomaliyi tanimlarken
3 ailenin retina arter tortuositesinden etkilenen 9 bireyini
incelemis ve patoloji otozomal dominant gegis gésterdigi
icin “Ailesel retina arter tortuositesi” terimini kullanmays
tercih etmistir.? Fakat bu hastalarda yapilan genetik in-
celemeler anomalinin nadir gérilmesi nedeniyle sinirli
kalmigtir, ayni zamanda hastaligin klinik ézellikleri ne-
deniyle genetik gecis seklini tam olarak géstermek cok
guctir. Dolayisiyla biz konjenital retinal arter tortuositesi
terimini kullanmayi tercih etmekteyiz.

Etkilenen ailelerde yapilan incelemelerde tespit edi-
len kaliim tarzi otozomal dominant gegisi disindirmek-
le birlikte sporadik olgular da bildirilmektedir.? Hastalik
genellikle cift tarafli gérilmektedir. Arterlerde kimi za-
man tirbuson tarzi veya helezona kadar degisen miktar-
larda kivrimlanma gérilebilir. Buna ragmen arterlerin
genisligi ve icindeki kan akimi normal seviyelerdedir.
Bulgular arka kutupta yogunlagmighr. Yapilan anjiogra-
fik incelemeler bu kivrimlanmayi aciklayacak bir iskemi
veya kapiller kayip olmadigini ortaya koymaktadir. Has-
talarin ¢cok az bir kisminda tabloya bagka géz bulgular
eslik etmektedir. Bunlar arasinda anterior iskemik optik
néropati, makula skari ve pigmenter degisiklikler sayi-
labilir.10-13

Konjenital retina arter tortuositesi hastalarinda ¢o-
gunlukla bir géz yakinmasi olmamakta ve bulgular nor-
mal muayene sirasinda fark edilmektedir. Fakat kimi za-
man, kendiliginden veya egzersizle ortaya ¢ikan tekrar-

layici retina kanamalarina bagl gérme kayiplari ile de
kargilasilabilmektedir. Bizim hastalarimizdan hicbirinde
bu bulgu saptanmamugtir ve tGm olgular baska neden-
lerle yapilan géz muayeneleri sirasinda tespit edilmisgtir.

Retina arterlerinde tortuosite tespit edildigi zaman
belki de ilk ayirt edilmesi gereken hastalik aort koark-
tasyonu olmalidir.' Aort koarktasyonu olan hastalarda
arka kutupta belirginlesen tirbuson tarzi kivrimlanmig
damarlar izlenmektedir. Fakat artik ginimizde bu has-
talar cok erken yaslarda saptandiklari ve heniz retina
bulgulari olusmadan tedavi edildikleri igin retina arter
tortuositesi nedenleri arasinda bu hastalia rastlama
olasihgr dusukttr. Konjenital retina arter tortuositesi olan
hastalarda nadir de olsa bazi sistemik hastaliklar da bil-
dirilmigtir. Bunlar arasinda hipertansiyon, koagtlasyon
anomalileri sayilabilir.” Bir olguda karotis anevrizmasi
tespit edilmigtir.'® Karotikokavernéz fistuller de retina da-
mar tortuositesine yol acabilir fakat bunlarda genellikle
vendz tutulum daha baskindir ve eslik eden tipik bulgu-
lari ile (dilate konjunktival venler, ekzoftalmi, seréz ko-
roid dekolmani, kafa cifti paralizileri gibi) ayirt edilmesi
kolaydir. Yine de ayirici tani agisindan bazen MRG gere-
kebilir.”® Anemiye, 6zellikle orak hicreli anemiye bagli
retinopatiler bu durumda ayirt edilmesi gereken diger
hastaliklar arasinda bildirilmis olmakla birlikte anemik
olgularda dncelikle vendz tortuosite artigi ve Roth lekeleri
izlenmesi, orak hicreli anemide ise salmon patch, sea
fan neovaskilarizasyon, otoinfarktlar gibi tipik retinal
bulgular ayirici taniyi kolaylaghrmaktadir.’

Retina damarlarinda tortuositeye yol acan nadir
hastaliklar arasinda Renue Osler sendromu, Aarskog
sendromu, Bonnet-Dechaume-Blanc sendromu, nérofib-
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Tablo: Konjenital retina damar anomalisi olan olgularin klinik ve demografik dzellikleri.
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3 21 Yok Tam/Tam  Basagrisi Sag gézde nefelyon -0.25/-0.25 Var
K. Miyop -0.50-0.500.120/-0.50-
4 53 Yok Tam /Tam Yok astigmat 0.500.130 Yok
5 30 Yok Tam/Tam Yok Normal -0.25/-0.25 Yok
6 52 Dm +Ht Tam/Tam Yok Myelinli sinir lifi Yok Yok
Ht+BPH+ Glokom . .

7 68 ASKH 0.9/0.9 kontroli PAAG + psddofaki Yok Yok
8 65 Hi+ 0.2/07  Gdrme Sag psédofaki + 12.25.0.750.180 /+1.000160 Yok
azhgr atvdt, sol k. kat
Yakini az Miyop ast+presb
9 78 Ht 0.6/0.8 géme +k kat -1.000120/-0.750.50 yok

Makilopati -3,75-1.000.180/-3.50-
L 46 Yok Tam/Tam Yok K.miyop astigmat 0.75a0.180 Yok

. Sag gézde - +0.75+1.00a170/
12 62 Vit. B12 ek.  0.2/Tam az gorme Sag Utvdt +0.25+1.000.20 Yok
13 29 Yok Tam/Tam  Basagrisi Yok +0.25090/+0.250.90 Yok
14 33 MHipofirton g mam  Yzadtoz oo astigmat -1.500180/-1.500.180 Yok
guatr gérme
15 49 Hi Tam/Tam 9299197 oo filked disk -4.00/-4.75 Yok
gdrme

Ht=Hipertansiyon, Dm=Diabetes mellitus, BPH=Benign Prostat Hipertrofisi, PAAG=Primer Acik Acili Glokom, atvdt=alt temporal
ven dal tikanikhig, k.kat=kortikonikleer katarakt, Miyop ast=miyop astigmat, presb=presbiyopi, Vit. B12 ek.=vitamin B12 eksik-
ligi, Hipotir=hipotiroidi, o.n. guatr=opere nodiler guatr, Gtvdt=Ust temporal ven dal tkanikhg.

romatozis tip 1, Fasio skapulohumeral muskiler distrofi
de sayilabilir.’®2" Anormal arteriyovenéz baglantilar da
arter tortuositesine yol agabilmekte fakat bu durum da
eslik eden vaskiler bogumlasmalar, fusiform dilatasyon-
lar ve sizintilar gibi tipik bulgularla genellikle kolayca
ayirt edilebilmektedir.?? Etkilenen hastalarin %49’unda
arteriyel tortuosite gérilmesi nedeniyle ézellikle fetal al-
kol sendromu da ayirici tanida dUsintlmelidir.?® Fetal
alkol sendromunda 8ykinin yani sira santral sinir siste-
mi tutulumuna ait bulgular, prenatal-postnatal gelisme
geriligi, mikrosefali ve mikroftalmi gibi bulgularin varligi
ayirici tani yapilmasini kolaylagtirmaktadir.

Hem retina damarlarini hem de santral sinir siste-
mini ilgilendiren diger nadir hastaliklarda da konjenital
retina arter tortuositesi tanimlanmustir. Bunlar arasinda
serebroretinal vaskulopati, herediter endotelyopati, reti-
nopati, nefropati ve stroke (HERNS), herediter vaskiler
retinopati (HVR) sayilabilir.?4#2> Vahedi ve arkadaglarinin
tanimladiklar bir ailede tespit edilen herediter infantil
hemiparezi, retinal arteriyel tortuosite ve I6koensefalo-
patinin ise yeni bir hastalik oldugu dUsinlebilir.?6 Bizim
serimizde sunulan olgularin higbirinde santral sinir siste-
mine ait patolojik bulgular tespit edilmemistir.

Prepapiller vaskuler halkalar genellikle arteriyel olup
optik sinirden vitreusa dogru uzanan uzun fakat normal

damar yapilandir. Tipik bir prepapiller vaskiler halkada
genellikle tek bir anormal damar vitreusa dogru uzanip
bir veya birkag kivrim yaptiktan sonra gene ayni damara
dénerek sonlanir. Kan akimi normalde bunlara dogru
ilerledikten sonra normal olarak optik diske geri déner
ve yapilan calismalarda bunlarin hyaloid arter olmadig
normal retinal damar adinin bir parcasi olduklari yénin-
de bulgular elde edilmistir.?” Nadir oranlarda (1/2000-
1/9000) gérulmelerine ragmen genellikle asemptomatik
olmalari nedeni ile hastalarin pek cogunun gézden kagi-
yor olabilecegi ve bu oranin daha yiksek olabilecegi de
g6z éninde bulundurulmalidir. Bir olguda yapilan histo-
lojik galismada prepapiller vaskiler halkanin normal ar-
teriyel yapida oldugu gésterilmigtir.?® Arteriyel halkalara
vendz halkalardan daha sik rastlanmaktadir.

Genellikle asemptomatik olmalarina ragmen bu
halkalarla ilgili retina arter tikanikhgi, hifema, vitreus he-
moraijisi gibi komplikasyonlar da bildirilmistir.??-*3 Dama-
rin uzun seyri ve kivrimlari géz éninde bulunduruldugu
zaman bu damarin embolilerin ttkamasina daha duyarh
oldugu acikhr fakat bu hastalarda gérilen komplikas-
yonlarin kivrimlanan damarin igerisindeki hemodinamik
degisikliklere bagl olabilecegi de disintlmektedir. Hal-
kanin uzunlugu olgular arasinda buyuk farkhiliklar gés-
terebilir.®* Yayinlanan ¢alismalarda bazen ¢ok uzun se-
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yirli ve cok kivrimli halkalar tanimlanirken bazen de kisa
seyirli ve tek kivnimli olgularin bildirildigi gértlmektedir.
Serimizde bir hastada (Olgu 7, Resim 5) néroretinal rim
Uzerinde kigUk ama tam bir halka yapisi gsterilmistir.

Mann prepapiller vaskiler halkalarin embryonun
100 mm’lik evresinde, retinal vaskilarizasyonun basg-
langic evresinde ortaya g¢iktigini éne strmektedir.®s Bu
evrede retina arterinin retinaya dogru yayilmak yerine
Bergmeister papilla Gzerine dogru kiviimlandigini ve
Bergmeister papillasinin atrofiye ugramasi ile vitreusa
dogru uzanmis sekilde ortada kaldigi hipotezi éne siril-
mektedir. Bu durumda arka vitre dekolmani gelisimi de
ayri bir énem kazanmakta ve belki de halkanin geligimi-
ni, seyrini ve komplikasyonlarini da etkilemektedir. Ding
ve arkadaglar bir olguda peripapiller vaskiler halkanin
arka vitre dekolmani gelistikten sonra kendiliginden agi-
lip kiviimli bir damar haline geldigini géstermislerdir.®¢
Bizim 9 no’lu olgumuzda da arka vitre dekolmani son-
rasinda bdyle kendiliginden agilmig peripapiller vaskiler
bir halka ile kargi karsiya oldugumuzu duginmekteyiz.

Konjenital retinal makrodamarlar makilada hori-
zontal hath gecen biytk anormal damarlardir. Bunlar
genellikle tek gézde gérilen ve foveal avaskiler zonu da
ilgilendiren anormal venlerdir. Tipik olarak benign seyir-
lidir ve gérme kaybina yol agmaz. Nadir olgularda he-
moraji, foveadan damar gecmesi ve foveolar kist nedeni
ile gérme azalabilir.?” Literatirde bir olguda serdz reti-
na dekolmani gelistigi ve kendiliginden rezorbe oldugu
gosterilmistir.®® Nedeni bilinmemekle birlikte konjenital
retinal makrodamarin embriyonun 15-16. haftalarinda
gelisen bir anomali oldugu ve 1/200.000 siklikta géril-
digi tahmin edilmektedir.®® Bazi olgularda amsler grid
testinde ve gérme alani tetkiklerinde anormallikler yayin-
lanmugtir.®® Bizim hastamizda ise hem her iki gézde gor-
menin tam oldugu tespit edildi hem de merkezi 10 ve 30
derecelik gérme alani normaldi. Literatirde tanimlanan
hastalarin bazilarinda myopi, bazilarinda ise hipermet-
ropi tespit edilmigtir.4°

Bu calisma sirasinda tani koymada en ¢ok zorlandi-
gimiz grup vendz tortuosite grubu olmustur. Klinikte en
sik rastlanan vaskuler tortuosite tipi vendz tortuositedir
ve vendz konjesyona baglidir. Arteriovenéz tortuosite ise
artmigs kan akimina bagh olarak gérilebilir. Biz sant-
ral ven veya ven dal tikanikliklarinda vendz tortuosite
arhgi gérmeye aliskiniz fakat bunlarin haricinde venéz
tortuosite arhigi géroldigl zaman kardiopulmoner has-
taliklar, hiperviskozite sendromu, psédotimor serebri ve
primer antifosfolipid sendromu ile fetal alkol sendromu
ayirt edilmelidir.234142 By hastaliklarin hicbirinin saptan-
madigi vakalarda ise idiopatik genel tortuositeden séz
edilebilir. Hipermetrop hastalarda daha sik olmak Gzere
emetrop hastalarda da arter ve venlerin degisik oranlar-
da katilimi ile genel tortuosite artigi gérulebilmektedir.?
Bu calismada sunulan hastalarda tortuosite artigini acik-
layacak bir sistemik veya okiler bulgunun tespit edileme-
mesi nedeni ile bu olgulari idiopatik genel tortuosite artigi

olarak degerlendirmeyi uygun bulduk. Bu hastalarda tes-
pit edilen sistemik hastaliklar gézde gérdogumuz klinik
tabloyu agiklamamaktadir. Olgu 13 ve 14'de hastalarin
genc yasina ve hicbir sistemik vaskuler hastaliklari olma-
masina ragmen &zellikle makuladaki venlerin yogun bir
tortuosite artigi goésterdigi saptanmigtir. Hastalarin hig bi-
rinde aile éykusinde bir bulgu elde edilememis ve mua-
yenesi yapilabilen aile bireylerinin de hig birinde benzer
bulgulara rastlanmamugtir.

Diabetes mellitus ve hipertansiyon seyri sirasinda re-
tina damarlarinda gérilen degisiklikler iyi bilinmektedir.
Bu calismada incelenen hastalar arasinda prepapiller
vaskuler halkasi olan hastalarin hepsinde hipertansi-
yon ve bir olguda diabetes mellitus saptanmugtir. Fakat
hastalarin higbirinde diabetik veya hipertansif retinopati
bulgusu olmadigi icin tespit edilen bulgu konjenital ola-
rak yorumlanmugtir. Ayrica arteriyel tortuositesi olan has-
talardan birinde ve venéz tortuositesi olan hastalardan
birinde kontrol altinda hipertansiyon saptanmigtir. Fakat
bu hastalarda hipertansif retinopati bulgusu veya eslik
eden bagka herhangi bir vaskiler patoloji saptanmadi-
g1 icin bu hastalarda gérdigumiz tortuosite bulgulari
da konjenital ve idiopatik olarak yorumlanmigtir. Hatta
bu damar anomalilerine sahip olan hastalarin genetik
olarak hipertansiyon gelistirmeye daha yatkin oldugu
distntlmektedir. Fakat bu konuda kesin bir yargiya va-
rabilmek igin daha fazla sayida hastanin bu yénde ince-
lenmesi ve yeni takip yéntemleri ile bir calisgma grubunun
olusturulmasi gerektigini sdyleyebiliriz.

Konjenital damar anomalilerinin sistemik ve okuler
hastaliklarin géz bulgularindan ayirt edilmesi bu hasta-
larin takibi igin cok yararli olacaktir. Ayrica konjenital
damar anomalilerinin klinik seyrinin bilinmesinin de bu
hastalarin takip ve tedavisini planlamakta cok gerekli ol-
dugunu disinmekteyiz.
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