OLGU SUNUMU / CASE REPORT

Lokositoklastik Vaskiilitli Bir Olguda Bilateral Optik Disk
Odemi ve Sag Alt Temporal Retinal Ven Dal Tikamikhgi

Bilateral Optic Disc Edema and Right Inferior Temporal Branch Retinal Vein
Occlusion in a Patient With Leucocytoclastic Vasculitis
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Lokositoklastik vaskiilit immiin kompleks aracili kiiglik damar vaskiilitidir. Tipik olarak deriyi tutan ‘palpabl purpura’, miikéz memb-
ranlar, akcigerler, beyin, kalp, gastrointestinal sistem, bobrekler ve kas tutulumu ile ortaya ¢ikar. Cilt ve etkilenen diger organ biyopsi-
lerinde saptanan damar duvarlarinda polimorfoniikleer 16kosit hiicre infiltrasyonu lI6kositoklastik vaskiilitin histopatolojik bulgusudur.
Okiiler tutulum oldukca nadirdir. Burada bilateral optik disk ddemi ve sag alt temporal retinal ven dal tikaniklig1 gelisen 16kositoklastik
vaskdilitli bir olgu sunulmaktadir.

Anahtar kelimeler: Retinal ven dal tikanikligi, Henoch-Schonlein purpurasi, 16kositoklastik vaskiilit, makula 6demi, optik disk 6demi

ABSTRACT

Leukocytoclastic vasculitis is an immune complex-mediated small vessel vasculitis. It typically causes “palpable purpura” of the skin
and involvement of mucous membranes, lungs, brain, heart, gastrointestinal tract, and kidney and muscle. Polymorphonuclear leuko-
cyte cell infiltration in the walls of the blood vessels of the skin and other affected organs as determined by biopsy is one of the histo-
pathologic findings. Ocular involvement is rare. We present a leucocytoclastic vasculitis case with bilateral optic disc edema and right
inferior temporal branch retinal vein occlusion.

Keywords: Branch retinal vein occlusion, Henoch-Schénlein purpura, leukocytoclastic vasculitis, macular edema, optic disc edema

GIRIS kobik veya mikroskobik hematiiri, proteiniiri ve nefrotik
sendromdan olugan bobrek bulgulari ortaya ¢ikar. Histolojik
incelemede bobrek lezyonlariin floresan mikroskopisinde

mezengiyal alanda IgA ve bazen IgG ve C3 birikimi, deri

Lokositoklastik vaskiilit immiin kompleks aracili kiigiik da-
mar vaskdilitidir. Tipik olarak deriyi tutan ‘palpabl purpura’,

miik6z membranlar, akcigerler, beyin, kalp, gastrointestinal
sistem, bobrek ve kas tutulumu ile ortaya cikar. Cilt ve et-
kilenen diger organ biyopsilerinde damar duvarlarinda poli-
morfoniikleer 16kosit (PMNL) hiicre infiltrasyonu olur. Aktif
nétrofillerden reaktif oksijen metabolitlerin ve lizozomal en-
zimlerin serbestlesmesine bagl olarak endotel hiicre hasari
olmaktadir. Deri biyopsisi siklikla tan1 koydurucudur. En stk
tipi Ig A seviyelerinde artisla seyreden Henoch-Schonlein
purpurasidir. Bu sendromda hastalarin {igte birinde makros-

lezyonlarinda ise kiiglik damarlarda nekrotizan vaskiilit ve
IgA birikimi goriliir.! Okiiler tutulum oldukga nadirdir. Bu-
rada bilateral optik disk 6demi ve sag alt temporal retinal
ven dal tikaniklig1 gelisen l16kositoklastik vaskiilitli bir olgu
tartisilacaktir.

OLGU SUNUMU

Otuz sekiz yaginda kadin hasta poliklinigimize sag gozde
bir giin 6nce baglayan, agrisiz, ani gorme azalmasi ve bula-

1- Asist. Dr., izmir Katip Celebi Universitesi, Goz Klinigi, izmir - TURKIYE

2- Yrd. Dog. Dr., Izmir Katip Celebi Universitesi, G6z Hastaliklar1 Anabilim Dali,

{zmir - TURKIYE
3- Uz Dr., izmir Katip Celebi Universitesi, Goz Klinigi, fzmir - TURKIYE

4- Prof. Dr., Izmir Katip Celebi Universitesi, Goz Hastaliklar1 Anabilim Dali, Izmir -

TURKIYE

Gelis Tarihi - Received: 31.06.2016
Kabul Tarihi - Accepted: 28.10.2016
Ret-Vit 2017,26:253-257

Yazisma Adresi / Correspondence Adress:
Melike BALIKOGLU YILMAZ
izmir Katip Celebi Universitesi, Goz Hastaliklart Anabilim Dals,

[zmir - TURKIYE

5- Dog. Dr., Izmir Katip Celebi Universitesi Atatiirk Egitim ve Arastirma Hastanesi,

Patoloji Klinigi, izmir - TURKIYE

Phone: +90 232 243 7846
E-mail: drmelkebalkoglu@yahoo.com

253



254 Lékositoklastik Vaskiilitli Bir Olguda Bilateral Optik Disk Odemi ve Sag Alt Temporal Retinal Ven Dal Tikanikligt

mk gorme sikayetiyle bagvurdu. Ug yil dnce alt ekstremite
ekstansor ylizde purpura nedeniyle cilt biyopsisi yapilmis ve
“kiigiik damar vaskiiliti” ile uyumlu bulunarak (Resim la
ve 1b); immun floresan mikroskopisinde IgA boyanmasi (-)
bulundugu i¢in “Lokositoklastik vaskiilit” tanisiyla Roma-
toloji biriminde takibe alinmisti. Bu donemde bir yi1l siirey-
le idame dozunda oral metilprednizolon 4 mg/giin tedavisi
almis, sonrasinda sikayeti olmadigi icin takiplerine devam
etmemisti. En son bes giin dnce olan alt ekstremitede yii-
zeyden kabarik kirmizi dokintiiler tarif etmekteydi. Ancak
muayene sirasinda purpuralari kaybolmustu. Hastaya bize
bagvurusundan 20 giin 6nce hipertansiyon tanisi konmus ve
antihipertansif tedavi baslanmisti. Basvuru esnasinda kan
basinci bu tedaviyle normal smirlardaydi. Ozgegmisinde sik
sik karin agrilar1 nedeniyle acil ve genel cerrahi kliniklerine
basvurulart mevcuttu. Hastanin ii¢ ay dnce yapilan abdomen
ultrasonografisi normal idi. Soy ge¢misinde 6nemli bir 6zel-
ligi yoktu.

Oftalmolojik muayenede gérme keskinligi Snellen eselinde
sag ve sol gdzde sirasiyla 0.2 ve 1.0 olup, hastanin sag go-
ziinde renk gérme kaybi ve Marcus Gunn pupillast mevcut-
tu. Biomikroskopik muayenede her iki gdzde 6n segment
dogal, 6n kamara ve vitreus sakindi. G6z i¢i basinglar1 (GIB)
her iki gézde normal degerlerdeydi. Fundus muayenesinde
bilateral optik disk nazal kadraninda sagda daha fazla olmak
tizere kabariklik, sag retinal ven dal tikaniklig1 ve sag kisto-
id makula 6demi mevcuttu (Resim 2a ve 2b). Yapilan optik
koherens tomografi (OKT) 6l¢iimiinde sag kistoid makiiler
6dem mevcut olup, santral makiiler kalinlik (SMK) 555 pm
idi. Sol g6z normal smirlardaydi (Resim 2c ve 2d). Koroid
kalinlig1 sag gozde sola gore artmis olup, sag ve sol gdzde
sirastyla 317 ve 284 um idi (Resim 2¢ ve 2d). Yapilan flo-
resein anjiyografide (FA) bilateral optik diskte ge¢ donemde

artan hiperfloresans, tag yapragi seklinde goriiniim gdsteren
kistoid makula 6demi ve sag alt temporal ven trasesinde yu-
musak eksudalar, bu alana komsu retinada iskemik alanlar
izlenmekteydi (Resim 2e ve 2f). Retina sinir lifi tabakasi
(RSLT) olgiimlerinde sagda inferior, nazal ve temporal; sol-
da ise inferior ve nazal kadranlarda kalinlik artis1 mevcut
olup ortalama RSLT kalinlig1 sag ve solda sirasiyla 128 ve
124 um olarak 6l¢iildii (Resim 2g). Gorme alaninda bilateral
kor noktada genisleme ve sagda nazal step mevcuttu (Resim
2h).

Yapilan laboratuar testleri; tam kan sayimi, biyokimya ana-
lizi, lipid profili, sedimentasyon, C-reaktif protein, tiroid
fonksiyon testleri, koagiilasyon testleri normaldi. Antikardi-
olipin antikorlar, antifosfolipid antikorlari, p-ANCA testleri
negatif bulundu. Anlaml olarak idrar analizinde +1 protei-
niiri saptandi.

Hastamiz multidisipliner yaklasimla; noroloji ve daha on-
ceden takipli oldugu romatoloji kliniklerine konsiilte edildi.
Romatoloji bakisinda sistemik vaskiilitik tutuluma ait semp-
tom sorgusunda anlamli bir 6zellik bulunmadi. Akciger
grafisi normaldi. Ancak idrar tetkikinde saptanan proteiniiri
bobrek tutulumu asisindan anlamli olarak degerlendirildi.
Norolojik muayenesi normal olup, hastanin manyetik re-
zonans (MR) goriintiilemesi, kontrastli MR venografisi ve
gorsel uyarilmis potansiyelleri (VEP) normal siirlarda idi.

Lokositoklastik vaskiilit tanistyla yatirilan hastaya 1 gr/giin
dozunda iv metilprednizolon ii¢ giin siireyle verildi. idame
olarak 1 mg/kg/giin dozunda oral metilprednizolon tedavi-
sine gegildi. Tedavinin 3. giiniinde her iki gozde optik disk
6deminin azalmis oldugu gériildii. Tedavinin on birinci gii-
niinde gorme keskinligi sag ve sol gozde sirasiyla 1/10 ve
10/10 olup, fundus muayenesinde bilateral optik disk 6de-
minde ve sag KMO’de belirgin diizelme olup, SMK 359 pm

Resim 1 (A) Papiller dermada perivaskiiler notrofil infiltrasyonu, niikleer kirintt ve damar duvarlarinda fibrinoid nekroz (H&Ex100).
(B) Yiizeyel dermada damar duvarina fibrinoid nekroz, nétrofil, eozinofil ve lenfositten olugsan miks inflamatuvar hiicre infiltrasyonu ve

ekstravaze eritrositler (H&Ex200).
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Resim 2 Fundus muayenesinde (A) sag gozde optik disk 6demi,
retinal ven dal tikanikligi ve kistoid makula 6demi, (B) sol gézde
optik disk odemi izlenmekte. Optik koherens tomografi él¢iimiin-
de (C) sag kistoid makiila 6demi mevcut olup, santral makiiler
kalinlik (SMK) 555 um ve koroid kalinligi1 317 um idi. (D) Sol goz
SMK ve koroid kalinligr normal simirlardayd. Floresein anjiyog-
rafide (E) sag optik diskte ge¢ donemde artan hiperfloresans, tag
yaprag seklinde goriiniim gésteren kistoid makula ddemi ve sag
alt temporal ven trasesinde yumusak eksudalar, bu alana komsu
retinada iskemik alanlar, (F) sol optik diskte ge¢ donemde artan
hiperfloresans izlenmekteydi. (G) Retina sinir lifi tabakasi 6l¢tim-
lerinde sagda inferior, nazal ve temporal; solda ise inferior ve
nazal kadranlarda kalinlik artmisti. (H) Gorme alaminda bilate-
ral kor noktada genisleme ve sagda nazal step mevcuttu.
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Resim 3 (A) Sag KMO de belirgin diizelme olup, SMK 359 um
idi, bir adet intraretinal kist olusumu gozlendi ve koroid kalinlig
azalmigti. (B) Sol g6z SMK ve koroid kalinligi normaldi. (C) Bi-
latetal optik diskte 6deminde regresyon izlendi.

idi, bir adet intraretinal kist olusumu mevcuttu (Resim 3a ve
3b). Koroid kalinlig1 her iki gbzde azalmis olup, 272 ve 281
pum idi (Resim 3a ve 3b). Optik diskte sag nazal kadrandaki
6demde regresyon mevcut olup ortalama RSLT kalinlig1 107
ve 106 pm olarak 6l¢iildii (Resim 3c).

TARTISMA

Lokositoklastik vaskdilit cilt biyopsisinde “perivaskiiler
notrofilik infiltrasyon, endotel hiicrelerinde niikleer sisme,
ekstravaze kirmizi kan hiicreleri ve / veya damarlarda fib-
rin birikimi” seklinde spesifik 6zelliklerin tespit edilmesiyle
tanimlanmaktadir. Hastalar Uluslararas1 Chapel Hill Kon-
sensiis Konferans1 tanimlarma goére de farkli alt gruplara
ayrilir.2 Hastamizin patoloji sonucu “papiller ve yiizeyel der-
mada damar duvarina fibrinoid nekroz, nétrofil, eozinofil ve
lenfositten olusan miks inflamatuvar hiicre infiltrasyonu ve
ekstravaze eritrositler” olarak bildirildi. Henoch-Schénlein
Purpuras: (HSP) tani kriterlerini ise Amerikan Romatoloji
Dernegi “(1) 21 yasindan once baslangig, (2) palpabl pur-
pura, (3) bagirsak iskemisi ve (4) biyopsi ile arteriol veya
venill duvarinda graniilosit infiltrasyonunun gdosterilmesi”
seklinde bildirmistir. Bu kriterlerden 2 veya daha fazlasinin
pozitif olmasit HSP agisindan tan1 koydurucudur.’ Hasta-
mizda major bulgular olarak palpabl purpura, karin agrisi,
eklem agrilar1 ve bdbrek tutulumu mevcuttu. Ote yandan
cilt biyopsisinde HSP’da pozitif saptanan IgA immunflore-
san boyanma gozlenmemis olup, damar duvarinda graniilo-
sit infiltrasyonu izlenmisti.

Ulkemizde 2006 yilinda yapilan bir ¢aligmada eklem tutulu-
mu olan HSP olan olgularda CRP, 16kosit ve trombosit de-
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gerlerinin eklem tutulumu olmayanlara gére anlaml diizey-
de yiiksek oldugu bildirilmistir.* GIS tutulumlu olgularda ise
GIS tutulumu olmayan HSP’l1 olgulara gore anlamli diizey-
de IgA, l6kosit ve trombosit yliksekligi saptanmis, renal tu-
tulumu olanlarda ise olmayanlara gére anlamli oranda CRP,
16kosit ve trombosit artist oldugu rapor edilmistir.* Hasta-
mizda proteiniiri ve karmn agrilar1 oldugu halde 16kositoz,
trombositoz ve IgA yliksekligi yoktu. Yine ayni ¢aligmada
olgularin %13’linde hipertansiyon saptanmis olup, bunlarin
timiinde idrar bulgusunun oldugu ve CRP yiiksekliginin
anlamli oranda yiiksek oldugu bildirildi. Bizim olgumuza
hipertansiyon tanis1 yeni konmustu ve kan basinci antihiper-
tansif tedavi ile regiileydi.* Ancak CRP yiiksekligi mevcut
degildi. Rigante ve ark. bir aydan daha uzun siiren purpura-
nin, HSP’11 hastalarda renal sekel i¢in 6nemli bir belirleyici
oldugunu bildirmistir.’ Hastamiz ii¢ yil 6nce kronik purpura
nedeniyle bir yil siireyle idame dozda metilprednizolon te-
davisi almist1.

Lokositoklastik vaskiilitli olgularda okiiler tutulum olduk-
¢a nadir olup bilateral diffiiz episklerit,® nodiiler sklerit ve
paniiveit,” bilateral paniiveit ve multifokal retinitis/vaskii-
lit® seklinde rapor edilmistir. Lokositoklastik vaskiilitin en
stk goriilen alt tipi olan IgA seviyelerinde artisla seyreden
HSP’nin g6z tutulumu ilk defa 1980 yilinda sklerit seklin-
de tanimlanmig olup IgA nefriti olan hastalarin %3-18’inde
bildirilmistir.” Ayrica literatiirde bilateral santral retinal arter
okliizyonunun,'* keratit ve graniilomat6z tiveitin,' tek taraf-
11 anterior iskemik optik noropatinin,'? subperiostal orbital
hematomun,'® bilateral kistoid makula ddemi ve yumusak
eksudalarmn,' ve rekiirren anterior tiveitin'® goriildigi goz
tutulumu olan olgular bildirilmistir. ilaveten HSP olan bir
hastada bilateral ser6z retina dekolmani bildirilmis olup, bu
durum hastalarda goriilebilen protein kaybettiren enteropa-
tiye sekonder olusan hipoproteinemiyle iliskilendirilmis, an-
cak etiyoloji kesin olarak aydinlatilamamustir.'s

Retinal ven tutulumu sistemik vaskiilitlerde nadir bir tutu-
lum olup, genellikle uzun yillardir devam eden hipertansi-
yonun bir komplikasyonu olarak veya antifosfolipid anti-
kor sendromu gibi hiperkoagiilabilite yaratan durumlarda
goriilmektedir.!” Hastamiza hipertansiyon tanist yirmi giin
once konmus olup, laboratuvar testlerinde kanama profi-
li testleri normal olarak sonu¢lanmisti. HSP’de ise retinal
tutulum olarak retinal arter dal tikaniklig1 nadir olup eslik
eden serebral vaskiilitle iligkili olabilecegi rapor edilmistir.'®
Ote yandan retinal vaskiilitli 150 hastanin incelendigi genis
capli bir calismada IgA nefriti veya HSP olan bir olgu bildi-
rilmemistir.'?

Intrakranial basing artis1 sonucu optik disk 6demi yapan
nedenler kranial MR ile dislandi. Ancak intrakranial basing
artig1 yapan bazi durumlarda bilgisayarli tomografi ve MR
normal olabilmektedir. Klinik siiphe varliginda kontrastl
MR venografi ile ileri degerlendirme yapilmalidir.?® Hasta-
mizin kontrastli kranial MR venografisi normal olarak ra-

porlandi. Bu sayede serebral vendz siniis trombozuna neden
olabilen patolojiler dislandi. Bilateral optik diskte kabariklik
yapan intrakranial basing artis1, optik norit, hipertansif reti-
nopati; retinal ven tikaniklig1 yapan nedenler arasinda ise
oncelikli olarak hipertansiyon ve sistemik vaskiilitler on ta-
nilarimiz arasindaydi. Retinal ven dal tikaniklig1 ve bilateral
optik disk kabariklig1 yapan diger nedenler laboratuvar test-
leri ve goriintiileme tetkikleriyle diglandiktan sonra sistemik
vaskiilite sekonder gdz tutulumu tanisiyla hizli bir sekilde
iv metilprednizolon tedavisi baslandi. Sonrasinda oral me-
tilprednizolon tedavisine gecildi. Sistemik steroid tedavisi
baslanmasini takiben, makiila 6demi ve optik disk 6deminde
dramatik bir iyilesme fark edildi.

Lokositoklastik vaskiilit nadir bir hastalik olmasina ve sik-
likla ¢ocuk yas grubunda goriilmesine ragmen sistemik tu-
tulum sorgulanirken tanida bu hastalarin mutlaka bir géz
hekimince degerlendirilmesi; takiplerde goz sikayetlerinin
sorgulanmas1 ve gorsel sikayetleri olan hastalardan hizlica
g0z konsiiltasyonu istenmesi olasi tutulumlarda gec kalin-
mamasi agisindan oldukga 6nemlidir. Optik disk 6demi, ma-
kiiler 6dem ve retinal ven tikaniklig1 yapan nedenler aragtiri-
lirken etiyolojide bu klinik durumu akla gelmelidir.
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