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ÖZ

Amaç: Konjenital retina damar anomalisi (KRDA) olan hasta-
ların klinik ve demografik bulgularını tanımlamak ve ayırıcı 
tanıda kullanılan karakteristik özelliklerini gözden geçir-
mektir.

Gereç ve Yöntem: Kliniğimizde KRDA tespit edilen hastalar 
detaylı oftalmolojik muayene, renkli fundus fotografisi ve 
floresein anjiografi ile değerlendirildi, eşlik eden sistemik 
hastalıklar açısından araştırıldı. 

Bulgular: Toplam 15 hastanın 25 gözünde sistemik araştırma-
ları tamamlanmış KRDA saptandı ve çalışma kapsamına 
alındı.  Beş hastada konjenital retina arter tortuositesi, 4 
hastada prepapiller vasküler halka, 1 hastada maküler 
makrodamar, 5 hastada idiopatik genel tortuosite tespit 
edildi. İdiopatik genel tortuosite görülen bir hastada sapta-
nan ven dal tıkanıklığı ve konjenital arter tortuositesi olan 
bir hastadaki bilateral makülopati haricinde hastaların 
hiçbirinde görülen bu anomalilerle ilişkilendirilebilecek bir 
komplikasyon izlenmedi. 

Sonuç: Konjenital retina arter tortuositesi, prepapiller vasküler 
halka, maküler makrodamar ve idiopatik genel vasküler 
tortuosite genellikle iyi seyirli, nadiren komplikasyona yol 
açan konjenital retina damar anomalilerindendir. Bunların 
benzer tablolara yol açan sistemik ve oküler hastalıklardan 
ayırıcı tanısının yapılması bu hastaların takip ve tedavisin-
de yararlı olacaktır.

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

ABSTRACT

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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GİRİŞ

Erken embriyolojik evrelerde retina tamamen avas-
külerdir. Daha sonraları mezanşim hücre tomurcukları 
kanalize olmaya başlar ve embriyo 125 mm’lik büyüklü-
ğe geldiğinde disk etrafında ilk vasküler yapılar görülme-
ye başlar.1 Gestasyonun 15-16. haftasında kapiller ağ 
oluşmaya başlar. Yaygın vasküler mezanşimal hücreler 
kolonlar halinde organize olur ve embriyonik kapiller 
dolaşımı oluşturmak üzere endotelyal tüplere kanali-
ze olur.2 Gözün santral retina arteri önce iki ana dala 
ayrıldıktan sonra tekrar bölünür ve ora serrataya kadar 
dallanarak ilerler. Bunlara karşılık gelen retina venleri 
ise santral retina venini oluşturmak üzere birleşirler fa-
kat retina venleri ve arterlerinin seyirleri genellikle birebir 
örtüşmez. İnternal elastik laminanın olmaması ve arter 
adventisiyasının içinde kas hücrelerinin olması haricinde 
retina damarlarının özellikleri vücudun diğer damar ya-
pılarına çok benzerdir.  

Çeşitli sistemik hastalıkların seyri sırasında retinanın 
vasküler yapısında görülen değişiklikler iyi bilinmektedir. 
Sistemik hastalıkların seyri sırasında ortaya çıkan retina 
damar hastalıkları ve bunların klinik özellikleri bu güne 
kadar yapılan pek çok çalışma ile ortaya konulmuştur. 
Bu çalışmada herhangi bir sistemik veya göz hastalığı-
na bağlı olmayan retinanın doğuştan damar anomalileri 
incelenmiş ve bunların ayırıcı tanısı yapılmıştır. Retinanın 
konjenital anomalilerinin bilinmesi ve tanınması bu has-
taların takip ve tedavisinin doğru planlanması açısından 
son derece önemlidir. Çalışmamızda konjenital retina 
arter tortuositesi, prepapiller vasküler halka, konjenital 
retina makrodamarı ve idiopatik genel tortuositesi olan 
hastalar incelenmiştir.

GEREÇ VE YÖNTEM

Ufuk Üniversitesi Göz Hastalıkları Kliniği’ne 2007-
2009 tarihleri arasında başvuran ve fundus muayene-
sinde KRDA saptanan tüm hastaların kayıtları ve fundus 
fotoğrafları geriye dönük olarak tarandı. KRDA tespit 
edilen hastaların klinik bulguları, göz tetkikleri ve etiyolo-
jiye yönelik uygulanan sistemik araştırmaları gözden ge-
çirildi, araştırmalarında eksiklik saptanan hastalar tekrar 
kontrole çağrılarak eksik olan tetkikleri tamamlandı. 

KRDA’ya eşlik eden görme azlığı, retina ödemi, da-
mar tıkanıklığı, iskemi gibi bulguları olan hastalara fun-
dus florosein anjiografi uygulandı.  Fundus kamera ile 
elde edilen dijital renkli fundus fotografisi ve fundus flo-
resein anjiografi görüntüleri özel bir yazılım kullanılarak 
değerlendirildi. Yine endikasyonu olan hastalara kranial 
ve orbital magnetik rezonans görüntüleme ve bilgisayarlı 
tomografi tetkikleri ve orbital ultrasonografi ile değerlen-
dirildi. 

Hastaların öyküleri ve genel durumları değerlen-
dirildikten sonra hastalar kan basıncı açısından takibe 
alındı, kan şekeri seviyesi ölçüldü ve karaciğer fonksiyon 
testleri ve böbrek fonksiyon testleri uygulandı. Tüm has-
talara polistemi, lösemi, disproteinemi, orak hücreli ane-
mi ve diğer kan hastalıklarını ayırt etmek üzere tam kan 
sayımı ve bu hastalıklarla ilişkili testler uygulandı. Gerekli 
olan hastalarda antifosfolipid antikorları, antikardiolipin 
antikorları, antinükleer antikorlar ve romatoid faktör 
araştırıldı. Sistemik hastalıktan şüphelenilen veya tespit 
edilen hastalarda hastalığı ile ilgili dahiliye, hematoloji 
veya kardiyoloji gibi branş doktorlarına konsülte edildi. 

Retina damar anomalisi tespit edilip bu durumu 
açıklayacak sistemik veya oküler hastalığı olan olgular 
çalışma grubundan çıkarıldı ve yalnızca konjenital retina 
damar anomalisi olduğu düşünülen hastalar incelemeye 
alındı. 

Resim 1: Olgu 1, konjenital retina arter tortuositesi. Kırk iki yaşında bayan hasta (olgu 2) baş ağrısı yakınması ile başvurdu. Öykü-
sünden hipertansiyon nedeni ile 2 yıldır medikal tedavi aldığı öğrenildi. Hastanın kardeşinde (olgu 2) ve kardeşinin oğlunda da 
(olgu 3) benzer şekilde retina arterlerinin belirgin olarak kıvrımlandığı saptandı. (resim 2,3) Olgu 1’in çocukları ve olgu 2’nin 
diğer çocuklarında retina damarlarının normal olduğu saptandı. 
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BULGULAR

Toplam 15 hastanın 25 gözü değerlendirmeye alın-
dı. Araştırmaları eksik olan ve kendilerine ulaşılamayan 
3 hasta çalışma grubundan çıkarıldı. Beş hastada konje-
nital retina arter tortuositesi, 4 hastada prepapiller vas-
küler halka, 1 hastada maküler makrodamar, 5 hastada 
idiopatik genel tortuosite tespit edildi (Tablo).

Yaşları 21 ile 53 arasında değişen bir erkek, dört 
kadın toplam 5 olgunun 10 gözünde retina arter tortu-
ositesi gözlendi. Hastalardan üçü aynı ailenin bireyleri 
olup genetik geçiş karakteri otozomal dominant olarak 
değerlendirildi (Resim 1-3). Diğer 2 hastada ise hasta-
lığın sporadik olarak ortaya çıktığı düşünüldü. Tüm ol-
gularda retina arter tortuositesinin her iki gözde geliş-
miş olduğu ve etkilenme düzeyinin de her iki gözde eşit 
derecede olduğu, arterlerin özellikle ikincil ve üçüncül 
dallarında tortuositenin yoğunlaştığı saptandı. Etkilenen 

gözlerde fundus muayenesi retina arter tortuositesi hari-
cinde normal sınırlardaydı.  Hastalarda daha çok miyopi 
ve astigmatizma görülmekle birlikte tipik bir refraksiyon 
özelliği dikkati çekmiyordu. Birinci olgunun sol gözünde 
yüksek astigmatizma, ekzotropya ve ambliyopi nedeni 
ile görme azlığı saptanırken diğer gözlerde görme kaybı 
tespit edilmedi. 

Prepapiller vasküler halka tespit edilen üçü kadın 
biri erkek dört hastanın (Olgu 6-9) yaşları 52 ile 78 ara-
sında değişmekteydi (Resim 4-7). Bu hastaların hepsinde 
diabet veya hipertansiyon gibi çeşitli sistemik hastalıklar 
tespit edilmiş olmasına rağmen optik sinir başında sap-
tadığımız bu anomaliyi açıklayacak başka bir göz bul-
gusu tespit edilemedi (Tablo 1). Bu hastaların aile öy-
külerinde de bir özellik yoktu. Tüm olgularda lezyon tek 
taraflıydı. Üç olguda (Olgular 6-8) papilladan çıkan bir 
damar ağının tam bir sarmal yaparak keskin bir açı ile 

Resim 3: Olgu 3 konjenital retina arter tortuositesi, olgu 2’nin oğlu, retina arterlerinde özellikle ikinci ve üçüncü dallarda tortuosite 
artışı dikkat çekiyor. 

Resim 2: Olgu 2, konjenital retina arter tortuositesi, olgu 1’in kardeşi. Retina arter tortuositesi haricindeki fundus bulgularının doğal 
olduğuna dikkat ediniz.
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papilladan vitreusa uzandığı ve optik disk sınırları için-
de geriye döndüğü, olgu dokuzda ise damar anomalisi-
nin üst hemisferik ven ile devamlılık gösterdiği gözlendi 
(Resim 7). Dokuzuncu olguda arka vitre dekolmanı hem 
muayene bulgusu olarak hem de ultrasonografik olarak 
gösterildi. Peripapiller vasküler halka saptanan gözler-
de vasküler anomaliye sekonder olabilecek herhangi bir 
komplikasyon izlenmezken hipertansif retinopatili bir ol-
gunun (Olgu 8) damar anomalisi olmayan gözünde alt 
temporal ven dal tıkanıklığı sekeli tespit edildi.

Presbiyopi nedeniyle kliniğimize başvuran bir başka 
hastanın (Olgu 10) muayenesinde her iki gözde hiper-
metropi tespit edildi ve görmesi her iki gözde tam olarak 
ölçüldü. Hastanın rutin fundus muayenesi sırasında sağ 
gözünde alt temporal venden köken alan geniş bir da-
lın yukarı foveaya doğru seyredip foveayı çaprazlayarak 
orta hattı geçtiği ve bu sırada da çok sayıda dalcık vere-
rek makülaya yayıldığı gözlendi (Resim 8). Hastanın hiç-

Resim 5: Olgu 7, sağ gözde optik sinir üst nöroretinal rim 
kenarından vitreusa doğru uzanan bir prepapiller vaskü-
ler halka, glokomatöz çukurlaşma izleniyor, retina arter ve 
venleri normal görünümde. Hastanın benign prostat hipert-
rofisi, tedavi ile kontrol altında olan hipertansiyon ve hiper-
kolesterolemisi mevcuttu. Kalp fonksiyonları normal olarak 
değerlendirildi.

Resim 7: Açılmış ? prepapiller vasküler halka (olgu 9). Op-
tik diskten vitreusa uzanan damar yapısı üst hemisferik ven 
olarak devamlılık gösteriyor. Hastada arka vitre dekolmanı 
hem muayene bulgusu olarak hem de ultrasonografik ola-
rak gösterildi ve tanımlanan damar lezyonunun başlangıçta 
prepapiller halka olduğu, arka vitre dekolmanı gelişmesi 
ile birlikte halkanın açılması sonucu bu klinik görünümün 
oluştuğu düşünüldü. 

Resim 6: Olgu 8, optik diskten çıkan iki büyük damar boğu-
munun bir damar yumağı şeklinde vitreusa doğru uzanıp 
optik sinir düzlemine geri döndüğü ve sonrasında daha 
ince bir damar yapısının saç örgüsü şeklinde çok sayıda 
kıvrım yaparak tekrar vitreusa doğru uzandığı izlendi. Bu 
hastada lezyonu optosilier şant damarından ayırt etmek 
üzere yapılan orbita ve kranial magnetik rezonans görüntü-
leme tetkiki normaldi. Olgunun diğer gözünde alt temporal 
ven dal tıkanıklığı sekeli tespit edildi.  

Resim 4: Olgu 6, diabet ve sistemik hipertansiyonu medikal 
tedavi ile kontrol altında olan hastanın sol gözünde papil-
ladan çıkan bir damar ağı saç örgüsü şeklinde bir sarmal 
yaparak 90 derece açı ile vitreusa uzanıyor. Optik sinir üst 
temporalinde myelinli sinir lifleri dikkati çekmekte.
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bir yakınması olmadığı ve sistemik hastalığı da olmadığı 
için bu hastaya anjiografi yapılmasına gerek duyulmadı 
fakat amsler grid, santral 30 ve 10 derece bilgisayarlı 
görme alanı testlerinde tamamen normal sonuçlar elde 
edildi. 

Serimizde 5 hastanın 10 gözünde bilateral, simet-
rik şiddette ve venlerde daha belirgin olan arteriovenöz 
tortuosite artışı izlendi. Bir olguda her iki gözde belirgin 
retina arter ve ven tortuositesi yanı sıra makulada görme 
keskinliğini etkilemeyen bilateral retina pigment epitel 
değişiklikleri tespit edildi (Olgu 11, Resim 9). Üst tem-
poral ven dal tıkanıklığı nedeniyle görme keskinliği 0.2 
seviyesine düşen bir göz (Olgu 12, Resim 10) haricinde 

hiçbir olgunun görme seviyesinin anomaliden etkilenme-
diği saptandı. Refraksiyon değerleri incelendiğinde bir 
hastanın kompoze hipermetrop astigmat, birinin emet-
rop, diğer üç olgunun ise miyopi ve astigmatizması oldu-
ğu görüldü. Bir hastada her iki gözde miyopi ile birlikte 
minimal düzeyde tilted disk saptandı. 

TARTIŞMA

Retina damar ağında görülen mikroanevrizmalar, 
arteriyovenöz çentiklenmeler, fokal veya genel arteri-
yel daralmalar gibi bulguların gelecekte gelişecek olan 
kardiovasküler olayların habercisi olabileceği düşünül-
mektedir.3-5 Retinada gördüğümüz damar bulgularının 
sistemik veya oküler bir hastalığa mı bağlı olduğu yoksa 
doğuştan gelen bir damar anomalisine mi bağlı olduğu-
nun ortaya konması hastanın takip ve tedavisin düzen-
lenmesi açısından önem arz etmektedir. Bu çalışmada 
arşivimizde kayıtlı olan retina hastaları arasında geriye 
dönük bir araştırma yapılarak doğuştan gelen retina da-
mar anomalileri tespit edilmiş ve bunların sistemik ve göz 
hastalıklarından ayırıcı tanısı yapılmıştır. 

Genç ve sağlıklı bireyler arasında retina damarları-
nın tortuositesi açısından belirgin farklılıklar olduğu bi-
linmesyle birlikte artmış retina arter tortuositesi sistemik 
hipertansiyon ile ilişkilendirilmiştir.6,7 Fakat son zaman-
larda retina arter tortuositesinin takibi ve ölçümü ile ilgili 
çalışmalar arttıkça bu konudaki bilgilerimizde de deği-
şiklikler olmaya başlamıştır. Örneğin sağlıklı monozigot 
ve dizigot ikizler arasında yapılan bir çalışmada retina 
arteriyel tortuositesinin esas belirleyici unsurunun %82’ye 
varan oranda genetik faktörler olduğu gösterilmiştir.8

Konjenital retina arter tortuositesi, venöz sistem nor-
mal olduğu halde arter ağının özellikle ikinci ve üçüncü 
dallarında belirgin tortuosite artışı olması ile karakteri-
ze oldukça nadir görülen bir hastalıktır. Bugüne kadar 

Resim 9: Refraksiyon tashihi amacıyla başvuran 46 yaşında bayan hastada (olgu 11)  her iki gözde belirgin retina arter ve ven 
tortuositesi yanı sıra her iki makülada retina pigment epitel değişiklikleri izleniyor. Fundus florosein anjiografide pencere defekti 
tarzı hiperfloresans tespit edildi. Sistemik araştırmalarında herhangi bir hastalık bulgusu tespit edilmedi. Ailenin diğer bireyleri-
nin muayenesinde benzer bulgular tespit edilmemesi üzerine bu olgu sporadik bir olgu olarak değerlendirildi. 

Resim 8: Maküler makrodamar; alt temporal venden ayrılan 
bir kol horizontal hattı çaprazlayarak ve dallara ayrılarak 
ilerliyor ve foveadan geçiyor. Fovea yakınından geçen bu 
büyüklükteki vasküler yapıya rağmen görme keskinliği ve 
santral görme alanı incelemelerinde fonksiyonel kayıp iz-
lenmedi.
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literatürde yüzden fazla konjenital retina arter tortuosi-
tesi olgusu bildirilmiştir.9 Bizim serimizdeki olguların tü-
münde literatürle uyumlu olarak, arteriyel tortuosite arter 
dallarında daha belirgin ve her iki gözde eşit düzeyde 
gözlenmiştir. Sutter ve Helbig bu anomaliyi tanımlarken 
3 ailenin retina arter tortuositesinden etkilenen 9 bireyini 
incelemiş ve patoloji otozomal dominant geçiş gösterdiği 
için “Ailesel retina arter tortuositesi“ terimini kullanmayı 
tercih etmiştir.9 Fakat bu hastalarda yapılan genetik in-
celemeler anomalinin nadir görülmesi nedeniyle sınırlı 
kalmıştır, aynı zamanda hastalığın klinik özellikleri ne-
deniyle genetik geçiş şeklini tam olarak göstermek çok 
güçtür. Dolayısıyla biz konjenital retinal arter tortuositesi 
terimini kullanmayı tercih etmekteyiz. 

Etkilenen ailelerde yapılan incelemelerde tespit edi-
len kalıtım tarzı otozomal dominant geçişi düşündürmek-
le birlikte sporadik olgular da bildirilmektedir.9 Hastalık 
genellikle çift taraflı görülmektedir. Arterlerde kimi za-
man tirbuşon tarzı veya helezona kadar değişen miktar-
larda kıvrımlanma görülebilir. Buna rağmen arterlerin 
genişliği ve içindeki kan akımı normal seviyelerdedir. 
Bulgular arka kutupta yoğunlaşmıştır. Yapılan anjiogra-
fik incelemeler bu kıvrımlanmayı açıklayacak bir iskemi 
veya kapiller kayıp olmadığını ortaya koymaktadır. Has-
taların çok az bir kısmında tabloya başka göz bulguları 
eşlik etmektedir. Bunlar arasında anterior iskemik optik 
nöropati, makula skarı ve  pigmenter değişiklikler sayı-
labilir.10-13 

Konjenital retina arter tortuositesi hastalarında ço-
ğunlukla bir göz yakınması olmamakta ve bulgular nor-
mal muayene sırasında fark edilmektedir. Fakat kimi za-
man, kendiliğinden veya egzersizle ortaya çıkan tekrar-

layıcı retina kanamalarına bağlı görme kayıpları ile de 
karşılaşılabilmektedir. Bizim hastalarımızdan hiçbirinde 
bu bulgu saptanmamıştır ve tüm olgular başka neden-
lerle yapılan göz muayeneleri sırasında tespit edilmiştir. 

Retina arterlerinde tortuosite tespit edildiği zaman 
belki de ilk ayırt edilmesi gereken hastalık aort koark-
tasyonu olmalıdır.14 Aort koarktasyonu olan hastalarda 
arka kutupta belirginleşen tirbuşon tarzı kıvrımlanmış 
damarlar izlenmektedir. Fakat artık günümüzde bu has-
talar çok erken yaşlarda saptandıkları ve henüz retina 
bulguları oluşmadan tedavi edildikleri için retina arter 
tortuositesi nedenleri arasında bu hastalığa rastlama 
olasılığı düşüktür. Konjenital retina arter tortuositesi olan 
hastalarda nadir de olsa bazı sistemik hastalıklar da bil-
dirilmiştir. Bunlar arasında hipertansiyon, koagülasyon 
anomalileri sayılabilir.9 Bir olguda karotis anevrizması 
tespit edilmiştir.15 Karotikokavernöz fistüller de retina da-
mar tortuositesine yol açabilir fakat bunlarda genellikle 
venöz tutulum daha baskındır ve eşlik eden tipik bulgu-
ları ile (dilate konjunktival venler, ekzoftalmi, seröz ko-
roid dekolmanı, kafa çifti paralizileri gibi) ayırt edilmesi 
kolaydır. Yine de ayırıcı tanı açısından bazen MRG gere-
kebilir.16 Anemiye, özellikle orak hücreli anemiye bağlı 
retinopatiler bu durumda ayırt edilmesi gereken diğer 
hastalıklar arasında bildirilmiş olmakla birlikte anemik 
olgularda öncelikle venöz tortuosite artışı ve Roth lekeleri 
izlenmesi, orak hücreli anemide ise salmon patch, sea 
fan neovaskülarizasyon, otoinfarktlar gibi tipik retinal 
bulgular ayırıcı tanıyı kolaylaştırmaktadır.17

Retina damarlarında tortuositeye yol açan nadir 
hastalıklar arasında Renue Osler sendromu, Aarskog 
sendromu, Bonnet-Dechaume-Blanc sendromu, nörofib-

Resim 10: Olgu 12, idiopatik genel tortuosite, sağ gözde üst temporal ven dal tıkanıklığı, sol gözde makülada tirbuşon tarzı da-
marlar gözleniyor. Bilateral retina venlerinde belirgin tortuosite artışı ve makülaya giden dalların adeta tirbuşon tarzı kıvrımlar 
gösterdiği tespit edildi. Bu bulgular önce ven tıkanıklığına bağlandı ise de hastanın diğer gözü incelendiğinde benzer bir venöz 
tortuositenin sol gözde de mevcut olduğu fakat bu gözde bir arter veya ven tıkanıklık belirtisi olmadığı görüldü. Çekilen fundus 
floresein anjiografisinde de bu bulguları destekleyen sonuçlar elde edildi. Hastanın hem ven tıkanıklığını hem de bu gördüğü-
müz tortuosite artış nedenini ortaya çıkarmak üzere gerçekleştirilen detaylı sistemik tetkiklerinde hafif bir vitamin B12 eksikliği 
dışında bir sistemik hastalık tespit edilmedi. 
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romatozis tip 1, Fasio skapulohumeral musküler distrofi 
de sayılabilir.18-21 Anormal arteriyovenöz bağlantılar da 
arter tortuositesine yol açabilmekte fakat bu durum da 
eşlik eden vasküler boğumlaşmalar, fusiform dilatasyon-
lar ve sızıntılar gibi tipik bulgularla genellikle kolayca 
ayırt edilebilmektedir.22 Etkilenen hastaların %49’unda 
arteriyel tortuosite görülmesi nedeniyle özellikle fetal al-
kol sendromu da ayırıcı tanıda düşünülmelidir.23 Fetal 
alkol sendromunda öykünün yanı sıra santral sinir siste-
mi tutulumuna ait bulgular, prenatal-postnatal gelişme 
geriliği, mikrosefali ve mikroftalmi gibi bulguların varlığı 
ayırıcı tanı yapılmasını kolaylaştırmaktadır. 

Hem retina damarlarını hem de santral sinir siste-
mini ilgilendiren diğer nadir hastalıklarda da konjenital 
retina arter tortuositesi tanımlanmıştır. Bunlar arasında 
serebroretinal vaskulopati, herediter endotelyopati, reti-
nopati, nefropati ve stroke (HERNS), herediter vasküler 
retinopati (HVR) sayılabilir.24,25 Vahedi ve arkadaşlarının 
tanımladıkları bir ailede tespit edilen herediter infantil 
hemiparezi, retinal arteriyel tortuosite ve lökoensefalo-
patinin ise yeni bir hastalık olduğu düşünülebilir.26 Bizim 
serimizde sunulan olguların hiçbirinde santral sinir siste-
mine ait patolojik bulgular tespit edilmemiştir. 

Prepapiller vasküler halkalar genellikle arteriyel olup 
optik sinirden vitreusa doğru uzanan uzun fakat normal 

damar yapılarıdır. Tipik bir prepapiller vasküler halkada 
genellikle tek bir anormal damar vitreusa doğru uzanıp 
bir veya birkaç kıvrım yaptıktan sonra gene aynı damara 
dönerek sonlanır. Kan akımı normalde bunlara doğru 
ilerledikten sonra normal olarak optik diske geri döner 
ve yapılan çalışmalarda bunların hyaloid arter olmadığı 
normal retinal damar ağının bir parçası oldukları yönün-
de bulgular elde edilmiştir.27  Nadir oranlarda (1/2000-
1/9000) görülmelerine rağmen genellikle asemptomatik 
olmaları nedeni ile hastaların pek çoğunun gözden kaçı-
yor olabileceği ve bu oranın daha yüksek olabileceği de 
göz önünde bulundurulmalıdır. Bir olguda yapılan histo-
lojik çalışmada prepapiller vasküler halkanın normal ar-
teriyel yapıda olduğu gösterilmiştir.28 Arteriyel halkalara 
venöz halkalardan daha sık rastlanmaktadır.

Genellikle asemptomatik olmalarına rağmen bu 
halkalarla ilgili retina arter tıkanıklığı, hifema, vitreus he-
morajisi gibi komplikasyonlar da bildirilmiştir.29-33 Dama-
rın uzun seyri ve kıvrımları göz önünde bulundurulduğu 
zaman bu damarın embolilerin tıkamasına daha duyarlı 
olduğu açıktır fakat bu hastalarda görülen komplikas-
yonların kıvrımlanan damarın içerisindeki hemodinamik 
değişikliklere bağlı olabileceği de düşünülmektedir. Hal-
kanın uzunluğu olgular arasında büyük farklılıklar gös-
terebilir.34 Yayınlanan çalışmalarda bazen çok uzun se-

Tablo: Konjenital retina damar anomalisi olan olguların klinik ve demografik özellikleri.

Olgu Yaş Sistemik 
hastalık Görme Yakınma Göz tanısı Refraksiyon Aile 

öyküsü

1 42 Yok Tam /0.5  Az görme Sol ekzotropya+
ambliyopi 

+0.25+0.7545/+3.00-
6.50135 Var

2 41 Ht+Migren Tam/Tam Başağrısı 
fotofobi Miyopi -1.50/-0.5065 Var

3 21 Yok Tam/Tam Başağrısı Sag gözde nefelyon -0.25/-0.25 Var

4 53 Yok Tam /Tam Yok K. Miyop
astigmat

-0.50-0.50120/-0.50-
0.50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 

7 68 Ht+BPH+
ASKH 0.9/0.9 Glokom 

kontrolü PAAG+psödofaki Yok Yok

8 65 Ht+ 0.2/0.7 Görme 
azlığı

Sağ psödofaki+ 
atvdt,  sol k. kat -2.25-0.75180 /+1.00160  Yok

9 78 Ht 0.6/0.8 Yakını az 
görme

Miyop ast+presb 
+k.kat -1.00120/-0.7550  yok

11 46 Yok Tam/Tam Yok Makülopati 
K.miyop astigmat 

-3,75-1.00180/-3.50-
0.75180 Yok

12 62  Vit. B12 ek. 0.2/Tam Sağ gözde 
az görme Sağ ütvdt +0.75+1.00170/

+0.25+1.0020 Yok

13 29 Yok Tam/Tam Başağrısı Yok +0.2590/+0.2590 Yok

14 33 Hipotir+ o.n. 
guatr Tam/Tam Uzağı az 

görme Miyop astigmat -1.50180/-1.50180 Yok

15 49 Ht Tam/Tam Uzağı az 
görme Miyopi, tilted disk -4.00/-4.75 Yok

Ht=Hipertansiyon, Dm=Diabetes mellitus, BPH=Benign Prostat Hipertrofisi, PAAG=Primer Açık Açılı Glokom, atvdt=alt temporal 
ven dal tıkanıklığı, k.kat=kortikonükleer katarakt, Miyop ast=miyop astigmat, presb=presbiyopi, Vit. B12 ek.=vitamin B12 eksik-
liği, Hipotir=hipotiroidi, o.n. guatr=opere nodüler guatr, ütvdt=üst temporal ven dal tıkanıklığı.
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yirli ve çok kıvrımlı halkalar tanımlanırken bazen de kısa 
seyirli ve tek kıvrımlı olguların bildirildiği görülmektedir. 
Serimizde bir hastada (Olgu 7, Resim 5) nöroretinal rim 
üzerinde küçük ama tam bir halka yapısı gösterilmiştir.

Mann prepapiller vasküler halkaların embryonun 
100 mm’lik evresinde, retinal vaskülarizasyonun baş-
langıç evresinde ortaya çıktığını öne sürmektedir.35 Bu 
evrede retina arterinin retinaya doğru yayılmak yerine 
Bergmeister papilla üzerine doğru kıvrımlandığını ve 
Bergmeister papillasının atrofiye uğraması ile vitreusa 
doğru uzanmış şekilde ortada kaldığı hipotezi öne sürül-
mektedir. Bu durumda arka vitre dekolmanı gelişimi de 
ayrı bir önem kazanmakta ve belki de halkanın gelişimi-
ni, seyrini ve komplikasyonlarını da etkilemektedir. Ding 
ve arkadaşları bir olguda peripapiller vasküler halkanın 
arka vitre dekolmanı geliştikten sonra kendiliğinden açı-
lıp kıvrımlı bir damar haline geldiğini göstermişlerdir.36 
Bizim 9 no’lu olgumuzda da arka vitre dekolmanı son-
rasında böyle kendiliğinden açılmış peripapiller vasküler 
bir halka ile karşı karşıya olduğumuzu düşünmekteyiz.

Konjenital retinal makrodamarlar makülada hori-
zontal hattı geçen büyük anormal damarlardır. Bunlar 
genellikle tek gözde görülen ve foveal avasküler zonu da 
ilgilendiren anormal venlerdir. Tipik olarak benign seyir-
lidir ve görme kaybına yol açmaz. Nadir olgularda he-
moraji, foveadan damar geçmesi ve foveolar kist nedeni 
ile görme azalabilir.37 Literatürde bir olguda seröz reti-
na dekolmanı geliştiği ve kendiliğinden rezorbe olduğu 
gösterilmiştir.38 Nedeni bilinmemekle birlikte konjenital 
retinal makrodamarın embriyonun 15-16. haftalarında 
gelişen bir anomali olduğu ve 1/200.000 sıklıkta görül-
düğü tahmin edilmektedir.38 Bazı olgularda amsler grid 
testinde ve görme alanı tetkiklerinde anormallikler yayın-
lanmıştır.39 Bizim hastamızda ise hem her iki gözde gör-
menin tam olduğu tespit edildi hem de merkezi 10 ve 30 
derecelik görme alanı normaldi. Literatürde tanımlanan 
hastaların bazılarında myopi, bazılarında ise hipermet-
ropi tespit edilmiştir.40

Bu çalışma sırasında tanı koymada en çok zorlandı-
ğımız grup venöz tortuosite grubu olmuştur. Klinikte en 
sık rastlanan vasküler tortuosite tipi venöz tortuositedir 
ve venöz konjesyona bağlıdır. Arteriovenöz tortuosite ise 
artmış kan akımına bağlı olarak görülebilir. Biz sant-
ral ven veya ven dal tıkanıklıklarında venöz tortuosite 
artışı görmeye alışkınız fakat bunların haricinde venöz 
tortuosite artışı görüldüğü zaman kardiopulmoner has-
talıklar, hiperviskozite sendromu, psödotümor serebri ve 
primer antifosfolipid sendromu ile fetal alkol sendromu 
ayırt edilmelidir.23,41,42 Bu hastalıkların hiçbirinin saptan-
madığı vakalarda ise idiopatik genel tortuositeden söz 
edilebilir. Hipermetrop hastalarda daha sık olmak üzere 
emetrop hastalarda da arter ve venlerin değişik oranlar-
da katılımı ile genel tortuosite artışı görülebilmektedir.9 
Bu çalışmada sunulan hastalarda tortuosite artışını açık-
layacak bir sistemik veya oküler bulgunun tespit edileme-
mesi nedeni ile bu olguları idiopatik genel tortuosite artışı 

olarak değerlendirmeyi uygun bulduk. Bu hastalarda tes-
pit edilen sistemik hastalıklar gözde gördüğümüz klinik 
tabloyu açıklamamaktadır. Olgu 13 ve 14’de hastaların 
genç yaşına ve hiçbir sistemik vasküler hastalıkları olma-
masına rağmen özellikle makuladaki venlerin yoğun bir 
tortuosite artışı gösterdiği saptanmıştır. Hastaların hiç bi-
rinde aile öyküsünde bir bulgu elde edilememiş ve mua-
yenesi yapılabilen aile bireylerinin de hiç birinde benzer 
bulgulara rastlanmamıştır.  

Diabetes mellitus ve hipertansiyon seyri sırasında re-
tina damarlarında görülen değişiklikler iyi bilinmektedir. 
Bu çalışmada incelenen hastalar arasında prepapiller 
vasküler halkası olan hastaların hepsinde hipertansi-
yon ve bir olguda diabetes mellitus saptanmıştır. Fakat 
hastaların hiçbirinde diabetik veya hipertansif retinopati 
bulgusu olmadığı için tespit edilen bulgu konjenital ola-
rak yorumlanmıştır. Ayrıca arteriyel tortuositesi olan has-
talardan birinde ve venöz tortuositesi olan hastalardan 
birinde kontrol altında hipertansiyon saptanmıştır. Fakat 
bu hastalarda hipertansif retinopati bulgusu veya eşlik 
eden başka herhangi bir vasküler patoloji saptanmadı-
ğı için bu hastalarda gördüğümüz tortuosite bulguları 
da konjenital ve idiopatik olarak yorumlanmıştır. Hatta 
bu damar anomalilerine sahip olan hastaların genetik 
olarak hipertansiyon geliştirmeye daha yatkın olduğu 
düşünülmektedir. Fakat bu konuda kesin bir yargıya va-
rabilmek için daha fazla sayıda hastanın bu yönde ince-
lenmesi ve yeni takip yöntemleri ile bir çalışma grubunun 
oluşturulması gerektiğini söyleyebiliriz. 

Konjenital damar anomalilerinin sistemik ve oküler 
hastalıkların göz bulgularından ayırt edilmesi bu hasta-
ların takibi için çok yararlı olacaktır. Ayrıca konjenital 
damar anomalilerinin klinik seyrinin bilinmesinin de bu 
hastaların takip ve tedavisini planlamakta çok gerekli ol-
duğunu düşünmekteyiz. 
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