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ÖZET
Gyrate atrofi, otozomal resesif geçiþli

ornitin aminotransferaz enzim aktivitesindeki
yetersizlik nedeniyle meydana gelen ilerleyici
metabolik ve sistemik bir hastalýktýr. Olgularda
tipik retinal ve koroidal lezyonlar, katarakt,
yüksek miyopi  ve hiperornitinemi bulunur. Bu
çalýþmada gyrate atrofili bilateral psödofakik ve
komplike retina dekolmanlý bir olguya klinik
yaklaþýmýmýz sunulmaktadýr. Literatürde daha
önce gyrate atrofili bir olguda komplike retina
dekolmaný tanýmlanmamýþtýr.

Anahtar Kelimeler: Gyrate atrofi,
komplike retina dekolmaný

COMPLICATED RETINAL DETACHMENT IN
A CASE OF GYRATE ATROPHY

SUMMARY
Gyrate atrophy is an autosomal

recessively inherited progressive metabolic
and systemic disorder due to deficiency of the
ornithine aminotransferase enzyme. Patients
have typical retinal and choroidal lesions,
cataract, high myopia and hyperornithinemia.
In this study, we described our clinical
approach in a case of gyrate atrophy with
bilateral complicated retinal detachment.
There was no previous description of a case of
gyrate atrophy with complicated retinal
detachment.

Key Words: Gyrate atrophy, complicated
retinal detachment
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GÝRÝÞ
Gyrate atrofi, otozomal resesif geçiþli,

ilerleyici  metabolik  ve  sistemik  bir  hastalýk-
týr1-10. Gyrate atrofideki patolojiyi açýklamak
için çeþitli hipotezler öne sürülmüþtür. Hiperor-
nitinemi hipotezi, ornitin aminotransferaz
(OAT) eksikliðine baðlý geliþen mitokondrideki
yüksek ornitin düzeyinin hasara yol açmasý11;
kreatin eksikliði hipotezi, plazma, doku ve
idrarda azalmýþ kreatin ve bunun  koryoretinal
atrofi ve kas atrofisine neden olmasý(12-14);
prolin eksikliði hipotezi, ornitin ve prolinin ara
ürünü olan 1-Pyrolidin-5-karboksilat (P5C)
seviyesinin azalmasýnýn prolin sentezinde
azalmaya ve oküler patolojiye yol açmasý15-16;
aþýrý dekarboksilasyon ürünleri hipotezi ise
ornitin dekarboksilaz ürünlerinin yüksek
düzeyinin beyin,karaciðer ve böbrek için toksik
etki etmesidir17-18. Bu hipotezler dýþýnda da
patolojiyi anlamak için birçok çalýþma
yapýlmýþtýr. Literatürde, Human S-antijenine
karþý saptanan artmýþ hücresel immün yanýtýn
retina hasarýyla iliþkisi olabileceði
gösterilmiþtir19.

Sistemik tutuluma yol açan gyrate atrofide
fiziksel bulgu olarak  kas güçsüzlüðü, ince ve
seyrek saçlar ve zeka geriliði sýk görülür1. Göz
tutulumu karakteristik olup, arkuat ekvatoryal
yerleþimli koroid ve retinayý içeren  tam katlý
lezyonlar birbirinden ince pigment çizgileriyle
ayrýlýr20. Hastalarda erken dönemde katarakt
geliþimi sýktýr. Ýkinci  dekatta  arka  subkapsüler
lens deðiþiklikleri baþlamakta ve ortalama otuz
yaþýnda arka subkapsüler katarakt
geliþmektedir20.

Bu çalýþmada gyrate atrofili bilateral
psödofakik ve komplike retina dekolmanlý bir

olguya klinik yaklaþýmýmýzý sunmayý
amaçladýk.

OLGU SUNUMU
32 yaþýnda bayan hasta 11.12.1995

tarihinde görme azlýðý þikayeti ile kliniðimize
baþvurmuþtur. Hastanýn muayene bulgularý
tablo 1'de sunulmaktadýr.

Tablo 1: Olgunun 11.12.1995 tarihli rutin göz muayene
bulgularý

Sað göz Sol göz

Görme keskinliði 5 mps
LogMar +1,0 Iþýk P+ P+

Biyomikroskopi Arka subkapsüler Matür katarakt
katarakt ve lens
subluksasyonu

Göz içi basýncý 12 mmHg 12 mmHg 
(GÝB)

Fundus Ekvatoryal bölgeden Refle seçildi
perifere  doðru yerleþimli
tam katlý ve  birbirlerinden
pigmente çizgilerle 
ayrýlmýþ koryoretinal atrofi 
sahalarý

Keratometri 43-44 D ( α 90 °) 43-45 D ( α 90 °)

Hastanýn sol gözüne 12.12.1995 tarihinde
planlý ekstra kapsüler katarakt ekstraksiyonu
(PEKKE) ve arka kamara göz içi lensi (AKGÝL)
implantasyonu uygulanmýþtýr. 09.02.1996
tarihine kadar kontrollerine devam edilen
hasta daha sonra 08.10.2001 tarihinde sað
gözde görme azalmasý ve sol gözde görme
kaybý þikayeti ile baþvurmuþtur. Hastanýn o
dönemdeki muayene bulgularý tablo 2'de
sunulmuþtur.



Tablo 2: Olgunun 08.10.2001 tarihli rutin göz muayene
bulgularý

Sað göz Sol göz

Görme keskinliði 2 mps
LogMAR  +1,3 Iþýk P-

Biyomikroskopi Psödofakik AKGÝL
desantralizasyonu

Göz içi basýncý 12 mmHg 6 mmHg
( GÝB )

Fundus Atrofi ile normal retina Atrofi ile normal retina 
sýnýrýnda bir adet atrofik sýnýrýndan santrale 
delik, santrale doðru doðru uzanan atrofik 
uzanan atrofik dekole dekole retina
retina
Optik disk soluk Optik disk soluk

Makula deliði

Hastanýn sað gözünün katarakt
ekstraksiyonu kliniðimizde uygulanmamýþtýr.

Hastanýn fundus fotoðraflarý ve fundus
floresein anjiografisi (FFA) görülmektedir
(Resim 1 ve 2).  Klinik tanýya ek olarak yapýlan
laboratuar testlerinde serum ornitin düzeyleri
258 µmol/L (20-130) olarak bulunmuþtur.

10.10.2001 tarihinde sað göze AKGÝL
çýkarýlmasý, pars plana vitrektomi (PPV), bant
serklaj, membran soyulmasý, endolaser
uygulanmasý ve silikon yaðý enjeksiyonu
yapýlmýþtýr. Operasyon esnasýnda lezyonlarla
saðlam retina arasýnda þüpheli bir atrofik delik
ve atrofik retina üzerinde epiretinal membran
bulunduðu görülmüþtür. Hastanýn 21.11.2001
tarihli fundus fotoðraflarý resim 3'te,
13.03.2002 tarihli muayene bulgularý tablo 3'te
görülmektedir.

TARTIÞMA
Gyrate atrofi tipik koryoretinal atrofi

bulgularý ile karakterize ilerleyici, metabolik bir
hastalýk olup birinci dekattan itibaren
baþlamaktadýr2. Tipik koryoretinal atrofik
görüntünün ilerleyerek geliþmesi nedeniyle 

Tablo 3: Olgunun 13.03.2002 tarihli rutin göz muayene
bulgularý

Sað göz Sol göz

Görme keskinliði 2 mps
LogMAR  +1,3 Iþýk P-

Biomikroskopi Afakik AKGÝL desantralizasyonu

Göz içi basýncý 15 mmHg 8 mmHg
( GÝB )

Fundus Optik atrofi, retina Optik atrofi, makula deliði, 
yatýþýk total retina dekolmaný

literatürde olgular genel olarak üçüncü dekat
civarýnda bildirilmektedir4,21,22. Olgularýn
fundus muayenesinde, ekvator bölgesinde
arkuat yerleþim gösteren ilerleyici karakterde
tam kat koroidal atrofiye eþlik eden pigment
epitel kaybý gözlenmektedir20. Yuvarlak
dizilimler halindeki atrofik alanlarýn
kenarlarýnda pigment kümelenmeleri vardýr20.
Bizim çalýþmamýzdaki olgu ilk taný konduðunda
32 yaþýnda olup tanýsý fundus görünümüne
dayanýlarak konulmuþtur (Resim 1). 

Bu hastalýkla birlikte katarakt sýk
görülmektedir. Arka subkapsüler lens
deðiþiklikleri ikinci dekatta baþlayýp sýklýkla
üçüncü dekatta arka subkapsüler katarakt
meydana gelir1,2,4,6,9,20,21. Literatürde bir
olguda da ön subkapsüler katarakt bildiril-
miþtir7. Hastamýz da ilk olarak görme azalmasý
þikayeti ile baþvurmuþ ve yapýlan muayene-
sinde bir gözünde arka subkapsüler, diðerinde
matür katarakt tespit edilmiþtir.

Hastalýða % 90'a varan oranda - 6 ile - 10
D arasýnda miyopi ile 2 D veya daha fazla
astigmatizma eþlik etmektedir1,2,4,20,21.
Olgumuzun da aksiyel uzunluðu 24 mm. ve
keratometrik deðerleri  sað gözde 43-44
D(α90°), sol gözde 43-45 D (α90°)  olarak
saptanmýþtýr. 
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Hastalýða neden olan ornitin
metabolizmasýndaki bozukluða baðlý olarak
olgularýn vücut sývýlarýndaki ornitin düzeyi
normalin üzerindedir1-4,6-9,20-26. Bizim olgu-

muzda da literatürle uyumlu olarak ornitin
düzeyi yüksek saptanmýþtýr. Ancak hiperorni-
tinemili fakat gyrate atrofi olmayan baþka
sendromlar olduðu gibi hiperornitinemi
bulunmayan gyrate atrofi olgularýnýn da
literatürde gösterilmiþ olmasý patolojinin
sadece ornitin yüksekliðine baðlanama-
yacaðýný göstermektedir23.

Tanýyý desteklemek açýsýndan
yapýlabilecek diðer tetkikler elektroretinografi
(ERG), FFA ve optik koherens tomografidir
(OCT). Olgularýn  ERG görünümü, a- ve b-
dalgalarýnda ileri derecede amplitüd kaybý, ileri
evrelerde ise düz ERG þeklindedir27-29.
FFA'da, lezyonlarla daha saðlýklý retina alanlarý
arasýnda floresein göllenmesi oluþur30. Erken
dönemlerde pigment epitel defektleri
saptanýrken, ileri evrelerde tutulan alanlarda
koryokapillaris atrofisi mevcuttur30. Olgumu-
zun FFA'sýnda da bu görünüm mevcuttur
(Resim 2). OCT'de ise atrofi alanlarýnda  retina
pigment epiteli-koryokapillaris kompleksinde
reflektivite kaybý ve sinir lifi tabakasýnda
incelme saptanýr31.

Literatürde Gyrate atrofili sadece bir
olguda yýrtýklý retina dekolmaný bildirilmiþtir4.
Katarakt ekstraksiyonu ve AKGÝL implantas-
yonu uygulanmasýndan bir yýl sonra bu
olgunun sað gözünde dekolman tespit edilmiþ
ve proliferatif vitreoretinopati görülmemiþtir. 3
adet delik saptanan olguya vitreoretinal cerrahi
uygulanarak silikon yaðý enjeksiyonu
yapýlmýþtýr. Bu olguya benzer þekilde bizim
hastamýza da dekolman saptanmasýndan 6 yýl
önce PEKKE ve AKGÝL implantasyonu
uygulanmýþtýr. Ancak literatürdeki bu olgudan
farklý olarak bizim olgumuzda bilateral
komplike retina dekolmaný saptanmýþtýr. Sol
gözün görmesi persepsiyon (-) olduðu için bu
göze operasyon planlanmamýþtýr. Sað göze
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Resim 1: Olgunun  ameliyat öncesi fundus fotoðraflarý 



vitreoretinal cerrahi uygulanmýþ olup
operasyonda atrofik alanlarla saðlam retina
arasýnda þüpheli bir atrofik delik görülmüþtür.
Operasyon sýrasýnda saðlam retina
alanlarýnda dekolman oluþtuðu, dejenere
alanlarda saðlýklý bir retina bulunmamasý
sebebiyle bu alanlarýn dekole olmadýðý
görülmüþtür. Saðlam retina ile dejenere bölge
arasýna lazer fotokoagülasyonu yapýlsa da
retina pigment epiteli reaksiyonu yeterince
oluþmadýðý için hastanýn gözüne silikon yaðý
enjekte edilmiþtir. Takipler sýrasýnda silikon
yaðýna baðlý herhangi bir komplikasyon
saptanmadýðýndan silikon yaðý göz içinde
býrakýlmýþtýr.

Gyrate atrofili hastalarýn takibi ve
geliþebilecek komplikasyonlarýn zamanýnda
tedavisi için, erken dönemde tanýlarýnýn
konmasý  önem taþýmaktadýr. Bir çocukta
kaldýrým taþý þeklinde periferal lezyonlarýn
bulunmasý gyrate atrofi olasýlýðýný akla
getirmelidir32. Gyrate atrofili hastalara
arjininden kýsýtlý diyet verilerek arjininden
meydana gelen ornitin düzeyinin azaltýlmasý
hedeflenir. Bu þekilde bir diyetle hastalýðýn
ilerlemesi yavaþlatýlabilmektedir4,8,18,33-37. Bir
baþka tedavi yaklaþýmý da piridoksal fosfat (B6
vitamini) verilmesidir. Vitamin B6, ornitin
aminotransferaz enziminin kofaktörü olarak
enzim aktivasyonunu arttýrabilmektedir.Ancak
bazý hastalar bu tedaviye cevap vermemek-
tedir4,38. Literatürde bir çalýþmada, OAT
enziminde  E318K mutasyonu bulunmasýnýn
vitamin B6 tedavisine cevap alýnmasý ile iliþkili
olduðu saptanmýþtýr38. Hastamýza da 500
mg/gün dozda vitamin B6 tedavisi uygulamak-
tayýz.

Erken geliþen vitreus sineresisi ve
uygulanan katarakt cerrahisinin gyrate atrofili
olgularda dekolman için risk faktörü oluþtur-
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Resim 2: Olgunun FFA fotoðraflarý



duðunu düþünmekteyiz. Olgumuza uyguladýðý-
mýz AKGÝL çýkarýlmasý + PPV + bant serklaj +
membran soyulmasý + endolazer uygulanmasý
+ silikon yaðý enjeksiyonu ile anatomik baþarý
saðlanmýþtýr.

Sonuç olarak nadir de olsa gyrate atrofili
olgularda komplike retina dekolmaný
geliþebilmektedir. Bu nedenle özellikle katarakt
cerrahisi sonrasý daha sýk aralýklarla hastayý
kontrol etmekte yarar olduðunu
düþünmekteyiz.
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