SISTEMIiK HASTALIKLARLA ILiSKiLi RETINOPATILER

Purtscher’s Retinopathy and Terson’s Syndrome

0z

Purtscher retinopatisi gogiis ve kafa travmasi yaninda; uzun kemik kiriklari, akut pankreatit, dogum eylemi, periokiiler
steroid kullanim1 ve kollajen doku hastaliklar: gibi pek ¢cok hastalikta da goriilebilen ve kii¢iik arteriollerde embolizasyona
bagli gelisen okliizif bir tablodur. Purtscher retinopatisinde genis kabul géren herhangi bir tedavi secenegi bulunmamak-
tadir. Yakin takip edilen olgularin biyik ¢cogunlugunda gérmenin en az 2 sira arttigi bilinmektedir. Terson sendromu
intrakranial kanama ve kafa i¢i basing artisi ile iligkili, her turla goz i¢i kanamasidir. Terson Sendromu, en sik serebral
anevrizma riptirine sekonder gelisen subaraknoid kanama ile birliktelik gosterir. Tedavide, yakin takip ile olgularin
biytk ¢ogunlugunun kendiliginden iyilestigi gorilse de gerekli olgularda cerrahi miidahale planlanmalidir. Hayati tehdit
eden durumlarla yakindan iligkili olan bu tablolarin erken teshis ve tedavisi, gorsel rehabilitasyon yaninda hayat kurtarici
olacaktir.

Anahtar Kelimeler: Hemoraji, purtscher retinopatisi, terson sendromu, travma.

ABSTRACT

Purtscher’s retinopathy is an occlusive disease of the small arterioles which can be seen mainly in traumas of the chest
and head. This pathology can also be present in cases with long bone fractures, acute pancreatitis, birth labor, usage of
periocular steroids and connective tissue diseases. Currently, there is no widely accepted treatment modality in Purtscher’s
retinopathy. It is well known that cases with a follow-up of 2 years, usually experience at least 2 line improvement of visual
acuity. Any kind of intraocular hemorrhage which is associated with intracranial hemorrhage and increased intracranial
pressure is defined as Terson’s syndrome. Terson’s syndrome is generally secondary to subarachnoid hemorrhage that is
associated to cerebral aneurysm rupture. Although the vast majority of patients recover spontaneously under close follow-
up, surgical intervention should be planned in selected cases. Clearly, above mentioned disorders are closely related to life-
threatening situations, however early diagnosis and prompt treatment will enable a good rehabilitation of vision and may
help to save the life of the patient.
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PURTSCHER RETINOPATISI

Purtscher retinopatisi ilk olarak 1910 yilinda Otmar
Purtscher tarafindan kafa travmasi sonrasinda reti-
nada meydana gelen, yama seklindeki beyazlagma-
lar ve kanamalar olarak tanimlanmistir!. Giintimiize
degin benzer gérunimin gogis ve kafa travmasi ya-
ninda; uzun kemik kiriklari, akut pankreatit, dogum
eylemi, periokiiler steroid kullanimi ve kollajen doku
hastaliklar1 gibi pek cok hastalikta da goriilebildigi
bildirilmistir?. Kafa travmasi haricindeki sebeplerle
gelisen tablo bazi kaynaklar tarafindan Purtcsher
benzeri sendrom olarak da adlandirilmaktadir.

Klinik Semptomlar ve Bulgular

Purtscher retinopatisi nadir gorilen bir hastaliktir.
Bu hastalik ile ilgili az sayida insidans ¢alismas: bu-
lunmaktadir. Agarwal ve ark.,® yaptiklar1 bir ¢alig-
mada semptomatik Purtscher retinopatisi insidansi-
nin 2.4/10.000.000 oldugunu saptamiglardir. Klinik
olarak tablo kendisini akut ve agrisiz gorme kayba ile
gosterir. Olgularin ¢ogunlugunda hastalik bilateral
olarak goriilse de, nadiren tek tarafli olarak da teghis
edilebilir. Oftalmolojik muayenede diizeltilmis gérme
keskinligi; etkilesime baglh olarak 0.1 den az olabile-
cegi gibi, tam seviyesine kadar ¢ikabilir. Relatif affe-
rent pupil defekti olgularin bir kisminda pozitif iken,
bazi olgularda negatif olabilmektedir.

Fundoskopik muayenede en sik bulgu; olgularin %92
de mevcut olan ve sinir lifi enfarktina delalet eden
atilmig pamuk manzarasidir. Bunu %83 ile prereti-
nal ve/veya retinal kanamalar takip eder. Purtscher
retinopatisi icin tipik bir bulgu olan Purtscher fleck-
en olgularin ancak %50 de gorilmektedir. Purtscher
flecken, makulay1 i¢ine alabilen, peripapiller lokali-
zasyondaki beyaz retinal infarktlardir*® (Resim 1).

Bu poligonal beyazlasma alanlari 6zellikle i¢ retina-
da, retinal arterioller ile veniiller arasindaki alanda
yerlesir. Tipik olarak retina arter ve arteriollerin her
iki tarafindaki, ortalama 50 p’luk bélgenin Purtscher
fleckenden etkilenmedigi gorilir. Yag embolisine
bagl retinal mikroinfarkti olan olgularda, tablonun
arka polin periferinde daha kiiciik infarktlar gseklin-
de olustugu izlenmektedir.

Diger retinal bulgular arasinda; retinal venlerde di-
latasyon, makuler 6dem, retina pigment epitel (RPE)
degisiklikleri sayilabilir. Arka polde birbiri ile de-
vamhilik gosteren atilmig pamuk manzaralari, kiraz
kirmizis1 gorinumini taklit edebilir ve yanliglikla
santral retinal arter tikanikligi distiniilmesine yol
acabilir. Beyaz yamalar 4-6 hafta icerisinde solar ve
geride RPE degisiklikleri ve optik atrofi gibi ge¢ do-
nem bulgularini birakir. Purtscher retinopatisinde,
fundustaki agir bir tablo bulunmasina ragmen optik
sinir genellikle normal goriniimdedir. Optik sinir
o6demi veya optik atrofi saptanmasi oldukc¢a nadirdir.

Fundus fluoresein anjiografide (FA); ozellikle Purtec-
sher flecken alanlarina uyan bélgelerde kapiller non-
perfiizyon, retinal damarlardan sizinti, optik disk ve
retina 6demi saptanabilir.

Patofizyoloji

Purtscher retinopatisinin gelisiminde, kiiciik arte-
riollerde embolizasyona baglh gelisen okliizyonun ve
sekonder enfarktin etkili oldugu bilinmektedir. Pa-
toloji peripapiller radial agdaki okliizyona sekonder
gelismektedir. Peripapiller radial agdaki kapiller
sistem, ytizeyel peripapiller sinir lifleri icerisinde yer
alir. Bu kapillerler nispeten uzun ve diiz seyirlidir.
Peripapiller kapiller yatag: besleyen arteriollerin
capi, genellikle 15-150 1 arasinda degisir. Bu radial
uzanimh kapiller agda, arterioler beslenme noktalari
ve anastomozlar oldukca azdir. Bu snedenle terminal
arteriollerin tikanikligi, bu agin iskemik hasara kar-
s1 agir1 hassas olmasina yol agmaktadir. Peripapiller
radial ag1 besleyen arteriollerin okliizyonu, arka pol-
de Purtscher retinopatisine 6zgii olan; cografik yay:-
limh iskemik yamalarin gelisimine sebep olmaktadir.

Patolojinin gelismesine yol acan embolinin yapisi,
altta yatan duruma gore degisiklik gostermektedir.”™
Uzun kemik kiriklarinda yag embolisi goriliirken,
dogum sonrasinda amnion embolisi, gogiis travma-
larinda ise hava embolisi patolojiye zemin hazirla-
maktadir. Yine uzun etkili steroidlerin, periokiiler
enjeksiyonlar1 sonrasinda partikiillerinin retrograd
akim ile retinal arteriolleri tikayabildigi ve Purtscher
retinopatisine yol acabildigi bilinmektedir. Ote yan-
dan kafa travmasi, akut pankreatit, dissemine intra-
vaskiiler koagiilasyon (DIK) ve vaskiilitik hastaliklar
gibi durumlarda dogrudan emboli kaynag: bulunma-
maktadir. Bu hastaliklarda kompleman sisteminin,
Cba iizerinden aktivasyonu lokositlerin kiimelegme-
sine ve agrege olmasina yol agmaktadir. Meydana
gelen agregatlar, retinal arteriollerde okliizyon yapa-
rak yukarida ozetlenen peripapiller enfarktlara gelis-
mesine sebep olmaktadir.

Resim 1: Purtscher retinopatisinde goriilen ve Purtscher flecken
olarak isimlendirilen peripapiller retinal infarktlar (Prof. Dr. Oner
Gelisken’in arsivinden).
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Resim 2: Hipertansif retinopatiye bagli atilmis pamuk manzarast.

Tani1 ve Tedavi

Purtscher retinopatisinin tanisinda éncelikle travma
oykisit sorgulanmalidir. Travma oykiisii olmayan
olgularda diger etyolojik faktorler olan akut pank-
reatit, amniotik sivi embolisi, DIK, sistemik lupus
eritamatozus, dermatomyozit gibi hastaliklar sorgu-
lanmalidir. Ayiric1 tanida hipertansif retinopati, dia-
betik retinopati, HIV retinopatisi ve commotio retina-
nin ekarte edilmesi gerekmektedir (Resim 2).

Purtscher retinopatisinde tedavisinde giiniimiize de-
gin pek cok yontem denenmis olsa da, heniiz kesin
kabul gormiis tam bir tedavi semasi bulunmamakta-
dir. Literatiirde megadoz steroid ile ilgili olumlu so-
nuclar bildirilmis olsa da, bu tedavi modalitesi genis
kabul gérmemistir.®

Tedavide en uygun yaklasim, yakin takip ve etyoloji-
ye yonelik hareket etmek olacaktir. Birkac¢ aylik bek-
leme siirecinde, gérmenin olgularin %50 sinde en az 2
sira arttig bilinmektedir.!!? Bir aydan uzun siiredir
Purtscher retinopatisi bulgular1 mevcut olan, optik
atrofisi gelisen ve/veya RPE hasar1 saptanan has-
talarda gorsel prognozun beklenenden kotii olacag:
unutulmamalidir.?

TERSON SENDROMU

Terson sendromu, 1900 yilinda Albert Terson tara-
findan subaraknoid kanama (SAK) ile iligkili vitreus
hemorajisi (VH) olarak tariflenmistir.!® Gintmiuzde
Terson sendromu artik intrakranial kanama ve kafa
ici basing artisi ile iligkili, her tiirli g6z ici kanamasi-
m tarif eden bir tanim olarak kullanilmaktadir.

Klinik Semptomlar ve Bulgular

Olgularda VH disinda subretinal, intraretinal, ILM
alt1 ya da subhyoloid yerlesimli kanamalar bulunabi-
lecegi bilinmektedir.

Resim 3: Subhyaloid hemoraji.

Goz ici kanama sikligi, SAK nin yogunlugu ve int-
rakranial basing artig: ile yakindan iligkilidir. SAK
ile g6z ici kanama birlikteligi %10-40 arasinda degis-
mektedir.!+16

Terson Sendromu, en sik serebral anevrizma riptii-
riine sekonder gelisen SAK ile birliktelik gosterir.’”
Bunun yaninda kafa travmasi, intrakranial tiimorler
veya diger intrakranial hemorajiler sonrasinda da
Terson sendromu goriilebilir.

Amerika Birlegik Devletlerinde yilda 30.000 SAK va-
kas1 geligtigi bildirilmektedir. Yapilan aragtirmalar
SAK hastalarinda, mortalite oraninin Terson send-
romu varhiginda %50 oraninda arttigini géstermek-
tedir.”®* Bu nedenle SAK 11 hastalarda, detayli goz
muayenesi mutlaka rutin olarak yapilmalidir. Ancak
SAK olgularimin biiyiik ¢ogunlugunda biling durum-
lar1 nedeniyle, gérme kayiplarini ifade edemeleri teg-
his konusunda 6nemli bir engel tegkil etmektedir.

Yine beyin cerrahlarinin ve nérologlarin olgularin
norolojik durumlarini takip edebilmek i¢in midria-
tik damla kullanmak istememeleri, yapilan fundus
muayenelerinin efektif olmasini engellemektedir. So-
nug itibar ile bu hastalarda Terson sendromu tanisi
cogunlukla atlanabilmekte veya gecikebilmektedir.
Bu durum, Terson sendromunun yukarida verilen
rakamlardan daha da sik kargilagilan bir tablo oldu-
gunu dusindirmektedir.

Hastalarin muayenelerinde gérme keskinlikleri 11k
persepsiyonu ile tam diizeyinde degisebilmektedir.
Gorme azalmasi kafa ici kanamanin giddeti ile oran-
tilidir. En sik oranda subhyoloid kanama gézlenmek-
tedir (Resim 3).

Terson sendromlu olgularin %3-13 de goz ici kana-
malar kendisini VH seklinde gostermektedir.’? Int-
raretinal ve subretinal kanamalar daha nadir olarak
goriulmektedir.
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Resim 4: Subhyaloid hemoraji icin YAG lazer wygulanan olgunun, YAG lazerden 30 dakika ve 20 giin sonraki goriintiileri.

Patofizyoloji

Terson sendromunun patofizyolojisi tartigmalidir.
Konu ile ilgili ortaya atilan ilk goriislerde, SAK'nin
optik sinir kilifi vasitasiyla goz ici alana gectigi ileri
strilmistir. Ancak optik sinirin subaraknoid alan
ile vitreus arasinda direkt bir baglanti olusturmadig:
bilgisi bu goriisiin zayiflamasina yol agcmigtir.?

Gintumiizde kafa i¢i basincinda meydana gelen ani
artigin, kavernoz siniise olmasi gereken venoz donti-
st azalttig1 ve basincin optik sinir bagina iletildigi
bilinmektedir. Bu mekanizma ile optik sinir basin-
da, ozellikle lamina cribrosadaki retinal ve koroidal
anastomozlar kapanmaktadir.

Retinal venoz sistemde basing artisina yol acan bu
olay, ytuizeyel retinal damarlarda riiptire yol agmak-
tadir. Goz i¢indeki farkli tabakalarda meydana gelen
kanamalar ile tablo kendisini Terson sendromu ola-
rak gostermektedir.

Tani ve Tedavi

Tanmida fundus muayenesi altin standarttir. Yukari-
da bahsi gecen zorluklarin asilmasi igin gz hekimi
ile norolog ve beyin cerrahlarinin siki igbirligi gerek-
lidir. Tanida noérolojik durumun ortaya konmas: igin
mutlaka kranial goriintilleme yapilmalidir.

Hastanin tablosuna gore BT, MR veya MR anjiografi
tercih edilebilir. Ayiric1 tanida travma ve valsalva re-
tinopatisi ekarte edilmelidir.

Yine daha énceden intraokiiler hemoraji yapabilecek
diabetik retinopati, yasa bagli makula dejenerasyo-
nu, orak hiicreli anemi ve intraokuler timorler gibi
durumlar ayrintili sorgulanmalidir. Travma hikayesi
olan olgularda arka vitreus dekolmani, retinal yirtik
veya retina dekolmani ekarte edilmelidir.

Tedavide yakin takip ile olgularin biiyik c¢ogunlu-
gunun, 6-12 ayhk siure zarfinda, kendiliginden iyi-
lestigi gorulmektedir. Ancak takip esnasinda bazi
olgularda epiretinal membran (ERM), RPE degisik-
likleri, optik atrofi, makuler hol, retinal fold, retina
dekolmani ve katarakt gb. komplikasyonlarin gelig-
tigi bildirmektedir.

Bu komplikasyonlar igerisinde en sik olan1 ERM geli-
simidir. ERM gelisim siklig1 literatiirde %27-78 ara-
sinda bildirilmektedir.

Intraokiiler hemorajinin hyaloid alt1 veya internal
limiting membran alt1 alanda olusturdugu boslukta
fibroblast veya glial hiicre proliferasyonu geligebil-
mektedir. Olusan makiiler pucker veya ERM hemo-
rajinin cekilmesine ragmen gormeyi ciddi sekilde
etkileyebilir. ERM olugsumu hemorajinin ¢ekilmesin-
den 4 y1l sonra dahi gelisebilir.

Ancak uzun vadede YAG lazerin ERM gelisimini art-
tiran etkisi, bu tedavi seceneginin kullanimini kisit-
lamaktadir. PPV genellikle 3-6 ay icerisinde ¢ekilme-
yen olgularda yapilmaktadir.

Ancak tek gozli olgularda, subfoveal alani etkileyen
hemorajilerde, VH ne eslik eden retina dekolmanla-
rinda ve ambliyopi gelisimini 6nlemek i¢in g¢ocuklar-
da; PPV daha erken siirede yapilmalidir.

SONUC

Yukarida ozetledigi tizere, Purtscher retinopatisi ve
Terson sendromu klinik pratikte nadir goriillen ve
ancak ihtimali tanilar arasinda distniilmesi halinde
tan1 konulabilecek iki tablodur. Hayat1 tehdit eden
durumlarla yakindan iligkili olan bu tablolarin erken
teshis ve tedavisi, gorsel rehabilitasyon yaninda ha-
yat kurtarici olacaktir.
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