OLGU SUNUMU / CASE REPORT

Idiopatik Retinal Vaskiilit, Anevrizmalar ve Nororetinit
(IRVAN); Laser Fotokoagulasyon Sonrasi 8 Yillik Takip

Idiopatic Retinal Vasculitis, Aneurysms and Neuroretinitis (IRVAN); 8 Year
Follow Up After Laser Photocoagulation
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IRVAN retinal arterial anevrizmalar, vaskiilit ve ndroretinit ile seyreden nadir gdriilen bir hastaliktir(sendrom). fleri diizeyde gérme
kaybu ile sonuglanan bu hastalik igin kesin bir tedavi rejimi olmamakla birlikte klinik bulgulara gore tedavi diizenlenmektedir. Simdiye
kadarki en etkin tedavi retinal laser fotokoagulasyon olarak goriilmektedir. Bu yazida retinal laser fotokoagulasyon sonrast 8 yil takip
ettigimiz IRVAN’1 bir olgu sunulmaktadir.

Anahtar Sozciikler: Anevrizma, retina, nororetinit.

ABSTRACT

IRVAN is a rare disease with retinal arterial aneurysms, vasculitis and neuroretinitis (syndrome). Beside there is no a definite treatment
regime for this disease, which results in advanced vision loss, this disease is treated according to clinical findings. Until now the most
effective treatment is seen as retinal laser photocoagulation. In this article, we present a case of IRVAN followed up for 8 years after

retinal laser photocoagulation.
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GIRIS

Idiopatik retinal vaskiilit, anevrizmalar ve néroretinit (IR-
VAN) etyolojisi bilinmeyen nadir bir sendromdur. Daha ¢ok
3. ve 4. dekatta goriiliir ve baskin olarak kadin cinsiyeti et-
kiler.! 1983 yilinda Kincaide retinal inflamasyon ve anevriz-
mal dilatasyonu olan iki hasta bildirmis ve bu durumu bila-
teral multiple anevrizmal dilatasyon ile birlikte retinal arterit
olarak isimlendirmistir.> Bu hastaligin herhangi bir sistemik
birlikteligi bildirilmemistir. Makroanevrizmalar yaygin ola-
rak o6zellikle de bifurkasyon bolgesinde olmak iizere biiyiik
damarlarda goriilmektedir.> 1995 yilinda Chang {i¢ major
ve li¢ mindr kriter tanimlamistir. Major kriterler retinal vas-
kiilit, anevrizmal dilatasyon ve nororetinit ; mindr kriterler

ise periferal kapiller non-perfiizyon, retinal neovaskiilari-
zasyon ve makiiler eksiidasyondur. Hastaligin evrelemesi
ise 2007 yilinda Samuel tarafindan yapilmistir. Bu evrele-
meye gore;

EVRE 1: Makroanevrizmalar, eksiidasyon, ndroretinit, reti-
nal vaskiilit

EVRE 2: Kapiller non-perfiizyon

EVRE 3: Arka segmentte neovaskiilarizasyon (diskte veya
baska bir retinal alanda) ve/veya vitreus hemorajisi

EVRE 4: On segmentte neovaskiilarizasyon (rubeozis iridis)

EVRE 5: Neovaskiiler glokom
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Tedavi reijimleri ise hastaliin farkli kilinik bulgularina
gore belirlenmektedir ve retinal laser fotokoagulasyon, ma-
kuler grid fotokoagulasyon, pars plana vitrektomi, transsk-
leral krioterapi, sistemik kortikosteroid tedavisi, intravitreal
ranibizumab ve infliksimab tedavileri simdiye kadar oneri-
len tedavilerdir.!”* Samuel ve ark. yaptiklar1 ¢alismada re-
tinal iskemi varliginda uygun dénemde yapilan retinal laser
fotokoagulasyon tedavisinin okiiler neovaskiilarizasyon ge-
lisimini 6nledigini diisiinmis ve uzun déonem iyi gorsel so-
nuglar elde edildigini bildirmistir.° Bu yazida retinal fotoko-
agulason sonras1 8 y1l takip edilen IRVAN tanil1 bir hastanin
sunulmast amaglanmaistir.

OLGU SUNUMU

20 yasinda kadin hasta poliklinigimize son birka¢ giindiir
sol gozde bulanik gérme sikayetiyle Mart 2008 de basvur-
du. En 1iyi diizeltilmis gérme keskinligi sag gozde 20/20 ve
sol gbzde 20/200 idi. Biyomikroslopik muayenesinde her iki
gbzde herhangi bir 6n segment patolojisi izlenmedi. Arka
segment incelemesinde sag gozde arterleriollerde sakkiiler
dilatasyon,makula ve retinada sert eksuda ve hemorajiler ve
perivaskiiler kiliflanma izlendi. (Sekil 1a) Sol gozde fundus
vitreus hemorajisi nedeniyle net olarak izlenemedi. Vitreus
hemorajisinin ¢ekilmesinin hemen ardindan fundus floresse-
in anjiografisi (FFA) yapildi. FFA’da bilateral yaygin kapil-
ler kapanma, arteriollerde anevrizmal dilatasyon ve bilateral
yaygin periferal neovaskiilarizasyon izlendi. (Sekil 2) Hasta
icin multidisipliner yapilan konsultasyonlarda herhangi bir
sistemik patoloji saptanmadi. Bilateral VEP incelemesinde
patoloji yoktu. Bu bulgular esliginde hastaya IRVAN tanisi
kondu ve EVRE 3 olarak degerlendirildi. Hastaya bilateral
retinal laser fotokoagulasyon uygalanmasi baslandi. Vitreus
hemorajisi tamamen g¢ekilince sol géz gorme keskinligi
20/20 ye yiikseldi. Birkag hafta sonra her iki gézde anevriz-
mal dilatasyonlarda baslangica gore kismi olarak gerileme

goriildii. Takip siirecinde higbir yeni anevrizmal dilatasyon
goriilmedi. Nisan 2009 da sol gbzde yeniden hafif bir vit-
reus hemorajisi goriildii ve gérme keskinligi 20/100’e diistii.
Vitreus hemorajisinin ¢ekilmesinin ardindan sol goz goérme
keskinligi tekrar 20/20 ye ¢ikti. Hastada bu donemde yapi-
lan FFA’da neovaskiilarizasyona rastlanmadi. Kanamanin
muhtemelen frajil bir vaskiiler yapidan kaynakli olabilecegi
diisiiniildii. Yine bu y1l i¢indeki takiplerinde sol gozde epi-
retinal membran gelismeye basladigi izlendi. Bu gozde iki
yil boyunca gérme azlig1 veya yeni bir aktivasyon bulgusu
goriilmedi. Temmuz 2012 de hastanin sol goziinde bulanik
gorme sikayeti oldu. Hastanin bu déonemde sol géz gérme
keskinligi 20/25 idi sag goz gorme keskinligi ise hala 20/20
idi. Sol gézde makulada sert eksudasyon ve 6dem goriildii
ve sol goz gorme azliginin makiiler 6deme bagli oldugu
diisiiniildii. Bu dénemde intravitreal Anti-VEGF tedavisi
makiiler 6dem i¢in diisliniildii fakat hasta bu tedaviyi kabul
etmedi. Ayn1 donemde hastaligin etyolojisindeki olast inf-
lamatuar siireci inhibe etmek amaciyla hastaya giinliik sis-
temik siklosporin-A 100mg (Neoral®) ve metilprednizolon
40 mg (Prednol®) tedavisi verildi. Bu tedavi hastanin lipit
profilinin bozulmasi nedeniyle iki ay i¢inde sonlandirild.
Buna ragmen hastanin tedavisiz optik koherans tomografi
(OKT) ile takip edildigi 8 yil boyunca sol géziinde makiiler
kalinlikta ve 6demde artig goriilmedi. Yapilan OKT takibin-
de haziran 2015 tarihinde foveadaki kistoid 6demin spontan
olarak kayboldugu goriildii (Sekil 3a). Ancak Aralik 2015°te
yapilan FFA’da hastada bilateral foveal iskemi saptandi (Se-
kil 4). Aynt dénemde hastanin sag ve sol gérme keskinlik-
leri hala sirasiyla 20/20 ve 20/25 idi. Foveal iskemileri olan
hastanin makiiler epiretinal membrani oldugu i¢in ve retinal
fotokoagulasyonu da tamamlanmis oldugundan simdilik ek
Oneri olmadi.

Sekil 1. Anevrizmal dilatasyonlar siyah ok, sert eksuda ve hemorajiler, Sekil 1b de retina periferinde perivaskiiler kilifl anma

mavi ok izlenmektedir.
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Sekil 2. Sol gézde periferik neovaskiilarizasyon ve kapiller
kapanma alani izlenmektedir, golgelenme vitreus hemorajisi
sekeli nedenlidir.

ruda baslattik. Sekiz yillik takip siirecinde gorme keskinligi-
nin korundugunu gordiik. Arterial anevrizmalarda gerileme
veya yenilerinin ortaya c¢ikmasi daha once de bildirilmis-
tir.”!° Benzer olarak anevrizmalarda gerilemeyi hastamizda
biz de gozlemledik. Daha 6nce evre 3 hastalarda intravitreal
Anti-VEGF tedavinin uygun olabilecegi bildirilmekle bir-
likte makiiler 6dem ig¢in intravitreal Anti-VEGF tedavisini
hasta reddettigi i¢in uygulayamadik. Etyolojideki olas1 inf-
lamatuar siireci baskilamak amactyla sistemik siklosporin-A
ve metilprednizolon tedavisi verildi. Bu donemde makiila
0deminde progresyon goriilmedi.

IRVAN’da tedavi modaliteleri hala iyi bilinmemektedir.
Ancak kapiller kapanma bdlgelerine ve/veya neovaskiila-
rizasyonda retinal laser fotokoagulason uygulanmasi olasi
on segment komplikasyonlarinin ortaya ¢ikmasini engelle-

—ary

Sekil 3.
kistoid odemin kayboldugu goriilmektedir.

Temmuz 2012 °de OKT de sol gozde foveadaki kistoid odem goriilmektedir, Sekil 3b’de Haziran 2015 ‘de sol gozde

Sekil 4. Bilateral anevrizmalarda gerileme ile birlikte bilateral foveal iskemi goriilmektedir.

TARTISMA

Bu yazida sunulmus olan hastada bugular anevrizmal dila-
tasyon, vaskiiler kiliflanma, kapiller kapanma, retinal neo-
vaskiilarizasyon ve eksilidasyon idi. Ancak hastada Chang
tarafindan major kriter olarak bildirilmis nororetinit hi¢bir
donemde saptanmadi. Erken neovaskiilarizasyon alanlari-
na laser fotokoagulasyon uygulanmasi gérme keskinliginin
daha iyi olarak korunmasini saglayabilecegi bildirilmistir.®”
Biz de hastamizda retinal laser fotokoagulasyonu ilk bagvu-

yebilir ve bizim hastamizda oldugu gibi uzun dénem gérme
keskinliginin korunmasinda yardimei olabilir.

KAYNAKLAR / REFERENCES

1- Chang TS, Aylwaed GW, Davis JL, et al. idiopatic retinal vascu-
litis, aneurysms,and neuroretinitis:Retinal Vasculitis Study.Opht-
halmology 1995; 102: 101089-97

2- Kingcaid J Schatz H. Bilateral retinal arteritis with multible
aneurysmal dilatations. Retina 1983; 3: 171-8



76

Idiopatik Retinal Vaskiilit, Anevrizmalar ve Nororetinit (IRVAN); Laser Fotokoagulasyon Sonrast 8 Yillik Takip

+

N
T

Rouvas A, Nikita E, Marcomichelakis N et al. idiopatic retinal
vasculitis,arteriolar macroaneurysms and neuroretinitis:clinical
course and treatment. J Ophthalmic inflammation and Infection
2013;3: 21-7

Hooshang Faghihi, Safizadeh MS, Faghihi S et al. Idiopatic retinal
vasculitis, aneurysms,and neuroretinitis: a significant increase in
visual acuity after treatment with one session of panretinal photo-
coagulation, retinopexy and three consecutive intravitreal bevaci-
zumab injection. Iranian J ophthalmol 2012; 24: 65-71

Nourinia R, Montahai T, Amoohashemi N et al. Idiopatic retinal
vasculitis, aneurysms,and neuroretinitis syndromeassociated with
positive perinuclear antineutrophil cytoplasmic antibody. J Opht-
halmic Vis Res 2011; 6: 330-3

Samuel MA, Equi RA, Chang TS, et al. Idiopatic retinal vasculi-
tis, aneurysms,and neuroretinitis (IRVAN):new observations and a
proposed staging system.Ophthalmology 2007; 114: 1526-9

7- Karagiannis D, Soumplis V, Georgalas I et al. Ranibizumab for

Idiopatic retinal vasculitis, aneurysms,and neuroretinitis sndro-
me:favorable results.Eur J Ophthalmol 2010 ;20: 792-4

8- Cheema RA, Al-Askar E, Cheema HR(2011) Infliksimab therapy

for Idiopatic retinal vasculitis, aneurysms,and neuroretinitis synd-
rome. J Ocul Pharmacol Ther 27; 407-410

9- Tomita M, Matsubara t, Yamaha H et al. Long term follow up in a

case of sucsessfully treated Idiopatic retinal vasculitis, aneurysm-
s,and neuroretinitis(IRVAN). B J Ophthalmol 2004;88(2):302-3

10- Sashihara H, Hayashi H, Oshima K. Regression of retinal arteri-

olar aneuryms in a case of Idiopatic retinal vasculitis, aneurysm-
s,and neuroretinitis. Retina 1999; 19: 250-3



