VASKULER ANOMALILERLE SEYREDEN RETINA HASTALIKLARI

Coats Disease

0z

Coats hastalig1 etyolojisi bilinmeyen, herediter olmayan, subretinal ve intraretinal eksudasyonla beraber telenjektazik
ve anevrizmal retinal damarlarla karakterize bir tablodur. Genellikle erkeklerde tek tarafli olarak ortaya cikar ve tedavi
edilmezse total retina dekolmanina ve bazen entiikleasyon gerektirebilecek sekonder glokoma neden olabilir. En sik rastla-
nan basglangi¢ bulgular: gormede azalma, sasilik ve l6kokoridir. Bu derlemede Coats hastaliginin klinik 6zellikleri, tanisi,
fizyopatolojisi, patogenezi, ayirici tanisi ve tedavisini gozden gegirilmistir.

Anahtar Kelimeler: Coats hastalig.

ABSTRACT

Coats disease is a nonhereditary condition of undetermined etiology characterized by telangiectatic and aneurysmal retinal
vessels associated with subretinal and intraretinal exudation. It usually occurs unilaterally in young males and, if untre-
ated, can lead to total retinal detachment and secondary glaucoma, sometimes requiring enucleation. The most common
presenting complaints include decreased vision, strabismus, and leukocoria. In this review, the clinical features, diagnosis,
pathophysiology, pathogenesis, differential diagnosis and treatment of Coats disease have been discussed.

Key Words: Coats disease.

GIRIS
Tarihce

Coats hastalig1 1908 yilinda Dr. George Coats tarafindan tanimlanmigtir.! Hastaligin ilk tanimi1 George Coats
tarafindan “fundusun bir b6éliminde yogun eksudasyon bulunmasiyla karakterize ve bazen vaskiiler hastaligin
cok farkl sekillerde eslik ettigi bir oftalmik patoloji” seklinde yapilmistir.

1908 y1linda Coats eksudatif retinopati olgularini 3 grupta siniflandirmistir.
Grup I: Belirgin vaskiiler hastaligi olmayanlar,

Grup II: Belirgin vaskiiler hastalik olanlar,

Grup III: Retinal arteriyovenoz baglantilar olanlar.

1912’de Coats ilk iki grubu “eksudatif retinit” baghigi altinda birlestirmis ve grup III'iin daha 6nce von Hippel
tarafindan tanimlanan klinik tablo oldugunu fark ederek, siniflamadan ¢ikarmigtir.?
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Tanim

Giniimizde hastaligin tanimlanmasinda 2000 yilin-
da Shields ve ark. tarafindan oénerilen tanim kabul
gormektedir.? Bu tanima gore Coats hastalig: belir-
gin vitreoretinal traksiyonun olmadigi, intraretinal
ve/veya subretinal eksudasyonla birlikte olan idiyo-
patik konjenital retinal telenjektazidir. Telenjektazi,
dilate, irregiiler ¢aph kii¢iik ve orta boy retinal da-
marlar ve eksudatif retinopati, intra veya subretinal
mesafede sar1 eksudasyonu ifade etmektedir.

Simmiflama

Hastaligin siniflamasi 2000 yilinda Shields ve ark. ,
tarafindan yapilmistir (Tablo 1), (Resim 1). Bu sinif-
lamada evre 5 (ileri evre son donem hastalik) ile total
retina dekolmani ile siklikla katarakt ve fitizisle be-
raber 1s1k hissi olmayan, agrisiz goz tablosu tanim-
lanmaktadar.

Patogenez

Histolojik calismalarda damar duvarinda endotel
ve perisit hiicre kayb1 oldugu gosterilmistir.* Buna
bagl olarak kan-retina bariyerinin yikilmasi sonu-
cu damar duvarina plazma sizintisi oldugu ve bunun
damar duvarinda nekroza yol acarak, damarda dila-
tasyonlara ve telenjektazi gelisimine yol a¢tigina ina-
nilmaktadir. Komsu retinal alanlara daha ileri sizin-
t1 olmasi, intra ve subretinal kolesterol eksudalar,
hemoraji, 6dem gelisimi ile lipid ve fibrin birikimine
neden olmaktadir.® Bu degisiklikler noral retinada
dejenerasyon olusturmaktadir. Eksternal limitan
membranin yikilmasiyla da eksudatif retina dekol-
mani geligsmektedir.

Genetik

Coats hastalarinin baz aile bireylerindeki fenotopik
benzerlikler, genetik bir neden olabilecegi ihtimalini
diisiindirmistir. Black ve ark. Coats hastaligi nede-
niyle entiklee edilmis gozlerde yaptiklar: calismada,
retina dokusunda NDP gen (Norrie hastaligi geni)
mutasyonu oldugunu gozlemlemiglerdir. Ayni bulgu
diger dokularda tespit edilmemistir. Bunun tizerine
arastirmacilar Coats hastalig1 telenjektazilerinin
NDP genindeki somatik mutasyona bagh olabilecegi-
ni ileri sirmislerdir.

Tablo 1: Coats hastaliginin siniflandirilmast’

Evre 1: Sadece telenjektaziler
Evre 2: Telenjektazi ve eksudasyon
A. Ekstrafoveal eksudasyon
B: Foveal eksudasyon
Evre 3: Eksudatif retina dekolmani
A: Subtotal dekolman
1. Ekstrafoveal
2. Foveal
B: Total retina dekolmani
Evre 4: Sekonder glokomla beraber retina dekolmani
Evre 5: Ileri evre son donem hastalik

Demografik Ozellikler

Hastaligin medyan yasi, 5 yastir (dagilim 1 ay-63
yas).” Ortalama tani yag1 10 yastir. Jiivenil olgularin
ucte ikisi 10 yasa kadar klinik bulgu verir. Olgularin
ucte biri 30 yas sonrasina kadar bulgu vermez. Ka-
din erkek orani 1/3’tiir. Hastalik tiim yas gruplarinda
%95’lere varan oranlarda tek taraflidir. Bilateral ol-
gular asimetrik bir seyir gosterir.

Klinik Ozellikler

Olgularin %251 asemptomatiktir. En sik baslangic
bulgular: gérmede azalma, l6kokori ve sasiliktir.? On
segment genellikle sakindir. Total retina dekolmani
veya sekonder neovaskiiler glokom gelistiginde, kor-
nea 6demi ve iris neovaskiilarizasyonu izlenebilir.

Arka segment bulgular: vaskiiler anormallikler (kiv-
rim artigi, telenjektaziler, anevrizmal geniglemeler),
yogun subretinal ve intraretinal eksudalar, avaskii-
ler alanlar ve eksudatif retina dekolmani seklindedir.

Eksudatif retina dekolmani genellikle telenjektazi
alanlarindan baglar ve tim retinay: tutacak sekilde
yavas bir ilerleme gosterir. Subretinal materyal altin
saris1 rengindedir.

Sonucta dekolman lens arka kapsiiliine kadar daya-
nir. Iris-lens diyaframinin 6ne dogru yer degistirme-
sine neden olarak sekonder glokoma yol acar.

Telenjektaziler en sik olarak ekvator ve ora serrata
arasinda, alt ve temporal retina kadranlarini tutma
egilimindedirler.? Olgularin t¢te birinde makula ve
ekvator arasinda yerlesirler.

Resim 1: Evre 3A1 olguya ait mozaik fundus resmi. Alt nazalde
subtotal retina dekolmani alant siyah oklarla cevrelenmistir. Bu
alanda telenjektazik damarlar ve ozellikle altta ekstrafoveal eksu-
dasyon izleniyor.
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Resim 2: Coats olgusunda alt temporal periferde avaskiiler alan (be-
yaz oklarla cevrelenmig) izleniyor.

Makiila bélgesinde izlenme oranlar1 %5’in altindadir.
Eksudasyon altin sarisi, lipoproteinoz depositler sek-
lindedir. Telenjektazilerden daha yaygindir ve maku-
lay1 tutma egilimindedir.

Makiila tutulumu direkt olarak makuler telenjekta-
zilerden eksudasyon geklinde olabilecegi gibi, perife-
rik telenjektazilerden eksudasyonun yayilimiyla in-
direkt olarak da meydana gelebilir.

Ileri evrelerde makuler fibrozis, subfoveal nodiil ve
makuler hol gelisimi izlenebilir. Optik disk hipere-
mik olabilir. Vitreus ileri asamalara kadar berraktir.
Uzun siireli retina dekolmani olan retina boélgelerin-
de intraretinal makrokist gelisimi gozlenebilir.

Hastalik akut progresyon ve sessiz donemlerle seyre-
der. Olgularin ¢cogunda yavas ilerleme gosterir. Geng
hastalarda daha hizli ve daha giddetli bir ilerleme
mevcuttur.®

Tani

Tanida en iyi yontem tipik oftalmoskopik bulgularin
tespit edilmesidir.? Aile hikayesinin alinmasi ve aile
bireylerinin muayenesi ¢ok 6nemlidir.

Taninin zor oldugu atipik olgularin tespitinde fundus
floresein anjiyografi (FA), ultrasonografi ve subreti-
nal sivinin sitolojik analizi (lipidle yiikli makrofajlar
ve kolesterol kristalleri saptanir) gibi yardimei teshis
yontemlerinden faydalanilabilir.

FA’de telenjektazik damarlar, anevrizmal genisle-
meler ve avaskiiler retina alanlar: izlenir (Resim 2).
Gec doneme kadar devam eden erken vaskiiler sizint1
mevcuttur. Ge¢ donemde retina ve subretinal mesa-
fede, eksudasyona ait sebat eden konfluent hiperflo-
resans gozlenir.?

Komplikasyonlar

Siklik sirasina gore retinal hemorajiler (%13), intra-
retinal makrokist (%11), neovaskiiler glokom (%8),
katarakt (%8), optik disk ve retina neovaskiilarizas-
yonu (%3), vitreus hemorajisi (%1)’dir.?

Dogal Seyir

Tedavisiz olgular ilerleyici seyir gostermektedir. Te-
lenjektazilerde spontan regresyon nadirdir. Morales,
22 hastayi, 5 yil boyunca tedavisiz takip etmistir.®
Takip sonucunda 14 hastada (%64) total retina dekol-
mani, 7 hastada (%32) sekonder glokom gelismistir.
Hastaligin zamanla kotiillesme hizi, hastaligin sidde-
ti ve baslangicta erken yasta olmakla iligkilidir.

Ayirici Tani

Eksudatif retinopatiye yol acan tim nedenler goz-
den gecirilmelidir. Sistemik hastaliklarla iligkili ola-
rak muskiiler distrofi, Turner sendromu, epidermal
nevis sendromu, Alport sendromu, aplastik anemi,
renal transplantasyon; goze ait nedenler arasinda
retinal ven tikanikliklari, toksoplazmozis, retinitis
pigmentoza, familiyal eksudatif vitreoretinopati, re-
tinoblastoma, prematiir retinopatisi, persistan hi-
perplastik primer vitreus, retina dekolmani, Norrie
hastaligi, inkontinensiya pigmenti, Eales hastalig,
diyabetik retinopati ayric1 tanida goz ontinde bulun-
durulmalidir. Coats hastaliginin ayirici tanisinda en
onemli durum retinoblastomdur. Yapilabilecek hata
olimcil sonuclara neden olabilir. Her iki hastaligin
ayirici tanisi tablo 2’de verilmigtir.

Tedavi

Tedavinin amaci1 perfiizyonu olmayan alanlarin ve
anormal damar yapilarinin eradike edilmesiyle has-
taliginin ilerlemesinin 6nlenmesi ve gormenin ko-
runmasidir. Tedavi yontemleri gozlem, argon lazer
fotokoagtilasyon, kriyoterapi, cerrahi ve kombine te-
davidir.? Evrelere gore 6nerilen tedavi yontemleri:®!!

Evre 1: Sadece telenjektazilerin oldugu gozlerde goz-
lem yapilabilir. Nadiren fotokoagiilasyon gekekir.

Evre 2: Kriyoterapi veya lazer fotokoagiilasyon uy-
gulanabilir.

Evre 3: Kriyoterapi, lazer fotokoagiilasyon ve derin
dekolman olan olgularda cerrahi tedavi uygulanabilir.

Evre 4: Siddetli agriy1 azaltmak icin eniikleasyon one-
rilir. Glokomun medikal tedavisi nadiren etkilidir.

Evre 5: Gozlem yeterlidir, agresiv tedavi gerektirmez.

Periferik vaskiiler lezyonlarin tedavisi, makuler ek-
sudalarin kaybolmasina veya azalmasina neden ol-
maktadir.’? Birden fazla tedavi gerekebilir. Hasta tic
aylik aralarla takip edilmelidir. Eksudasyonun cekil-
mesine firsat tanimak icin ti¢ aydan 6nce tekrar teda-
vi uygulanmamalidir.
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Tablo 2: Coats hastaligt ve retinoblastom ayirict tanist.

Coats Hastalig: Retinoblastoma
Ortalama baslangi¢ yas1 5 1.5
Cinsiyet
Kadin %75 %50
Erkek %25 %50
Lateralite
Unilateral %95 %60
Bilateral %5 %40
Aile Hikayesi %0 %10
Goz Bulgular
On kamara Nadir kolesterol kristalleri Nadir hipopiyonla beyaz hiicreler
Iris neovaskiilarizasyonu %8 %17
Katarakt Mevcut Mevcut
Vitreus Berrak Beyaz hiicresel tohumlar (seeding)
» Telenjektazi ve irregiiler dilatasyon ¢ Kivrimli, kitleye dogru diizenli dilatasyon
Retinal damarlar * Retina ytizeyinde her zaman e Tumoérin i¢ine dogru kaybolur
izlenebilir
Retinal eksudasyon Mevcut Yok
Retinal kitle Yok Mevcut
Retinal gliyozis Mevcut Yok
Retinoskizis Bazen mevcut Yok

Subretinal siv1

Tanisal Testler

* Retina dekolmam

e Subretinal eko minimal veya yok

Mevcut, kolesterolle altin sarisi renkte Mevcut, serbest dolagan ince beyaz tohumlar

Retina dekolman

Ultrason . . e  Tohumlardan subretinal eko
* RPE diizeyinde nadiren . . .
. * %90 retinal timor icinde kalsifikasyon
kalsifikasyon
BT Retina dekolmani Retina dekolmani ve kalsifiye retinal kitle
MR Retina dekolmani Retinal kitleyle beraber retina dekolmani

Kriyoterapi tek basina veya lazerle kombine uygula-
nabilir.’* Eksudasyonun yogun veya subtotal dekol-
manin oldugu olgularda baslangic tedavisi olarak
tercih edilebilir. Bir seansta ikiden fazla kadrana uy-
gulanmamalidir. Tedavi gerektiren diger kadranlar
4 hafta ara ile tedavi edilmelidir. Cerrahi tedavi ola-
rak; subtotal dekolman olan olgularda sklerotomiden
subretinal s1v1 direnaji tek basina veya skleral buckle
eklenmesi ile kombine yapilabilir. Ileri evre olgularda
silikon yag1 veya gaz tamponadla beraber pars plana
vitrektomi uygulamasi, eniikleasyonu onleyebilir.!
Total billoz dekolmanlarda uygulanan cerrahi, ne-
ovaskiiler glokom gelisimine karsi koruyucudur.®
Agrili gozlerde entiikleasyon onerilir. Tedavide intra-
okiiler ilac enjeksiyonlariyla (triamsinolon ve beva-
kizumab) ilgili izole raporlar mevcuttur. Ulkemizden
Cakir ve ark.,' makalesinde Coats hastaligi olan bir

cocuga kombine triamsinolon ve bevakizumab uygu-
lanmig ve uygulama sonrasi biill6z eksudatif retina
dekolmani ve subfoveal sivida dramatik bir azalma
izlenmigtir.

Prognoz

Kotu gorsel sonucla (20/200) iligkili risk faktorleri;
postekvatoryel, diffiiz veya tist yerlesimli telenjektazi
ve eksudasyon bulunmasi, tedaviden sonra subreti-
nal sivinin rezorbe olmamasi, retinal makrokistlerin
varhigidir. Sonug olarak Coats hastaliginda kesin tani
konulmadan once iligkili tiim hastaliklar gézden geci-
rilmelidir. Tedaviden 6nce hastada retinoblastom ol-
madigindan emin olunmalidir. Hafif-orta derece olgu-
larin ¢cogunda lazer fotokoagiilasyon veya kriyoterapi
yeterliyken, ileri olgularda cerrahi veya eniikleasyon
gerekebilir. Erken tani, evreleme ve uygun tedavinin
secilmesi daha iyi bir gorsel prognoz saglar.
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