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Cesitli herediter dejenerasyonlar reiina ve
vitreusu etkileyebilmektedir. Retina ve vitreus

arasmdaki - yakwn. iligki, primer olarak etkile- -

nen dokunun aymrimuni giiglestirmektedir, bu
nedenle vitreoretinal dejenerasyonlar veya
hyaloid retinopatiler olarak adlandirilirlarl2,
Baz gelisimsel malformasyonlar retina ve vit-
reusda degisikliklere yolagarak retina dekol-
manina neden olurlar. Kalitsal olarak vitreus
jelinde meydana gelen degisiklikler ve anor-
mal vitreoretinal yapigikliklar retina dekolma-
n1 riskini arttirabilir. Bu gelisimsel malfor-
masyonlarin bir kisnu ailesel bir kisimu da spo-
radik olarak goriilebilir. Retina dekolmaninda
kalittmin &nemi ilk kez 1885 yilinda Lang ve
1892 yilinda Collins tarafindan vurgulannus-
tir. Retina dekolmant ile birlikte en stk gorii-
len kaliimsal durum, aksiyel miyopi ve latis
dejenerasyonudur. Bu iki durum ayr ayr ola-
bilecegi gibi birlikte de goriilebilir, ailesel vit-
reoretinal dejenerasyon veya distrofik bozuklu-
gun bir parcasi olabilir. Retina dekolman: ile
birlikte siklikla goriilen bir diger herediter has-
talikta katarakttir.

Aksiyel Miyopi:

Retina yirtiklan ve yirtikli retina dekolma-
n1 ile birlikte goriiliir. Miyopi arttik¢a vitreus
likefaksiyonunun giddeti ve goriilme siklifi da
artmaktadir, Boylece vitreus dengesi bozul-
makta ve arka vitre dekolmani gelismektedir.
Aksiyel vzunlugun artmasi ile latis dejeneras-
yonu siklig1 da artmaktadir. Miyop hastalarda
yasin ilerlemesi ile retina yirtiklarr da artmak-
tadir. Bu faktorlerin her biri miyopik gézlerde-
ki yirtik gelisme siklifint arttirir. Bazi ¢alis-
malarda otozomal dominant bazilarinda ise
otozomal resesif gec¢ig gosterdigi bildirilmesi-
ne kargin gegis dzellifi tam olarak belirlenme-
migtir. Hem miyopi hemde retina dekolmani
ile birlikte olan Stickler ve Marfan sendromu
gibi sistemik hastaliklar otozomal dominant

1- Prof.Dr. Ank. Uni. Tip Fak. Géz Hast.  ABD.
2- Dr. Ank. Uni. Saglik, Kiiltiir ve Spor Dairc Bgk.

gegis goterir 2.

Latis Dejenerasyonai:
Lokal retina ekskavasyonu, retina erozyonu,

<salyangoz dejencrasyonu veya vitreus baz ekss:- ¢

kavasyonu olarak da adlandirilan latis dejene-
rasyonu genel poplilasyonda %6-8 goriilme
sikligy ile en stk goriilen herediter vitreoretinal
dejenerasyondur. Irk ve cinsiyet farklihi yok-
tur. Retina dekolmant olan kisilerde %20-35
oraninda goriiliirken, miyopisi olanlarda %15
oraninda goriiliir. Ancak aksiyel miyopi de ol-
dugu gibi, latis dejenerasyonunun da herediter
gecis Ozelligi tam bilinmemektedir ve yapilan
degisik caligmalarda otozomal gecis gosterme
sinin yamsira, otozomal resesif, yalanci domi-
nant, polijenik veya multifaktdryel olabilece§i
ileri siiriilmiistiir 1.2,

Klinik Bulgular:

Degisiklikler gsterebilir ancak tiim varyas-
yonlarda patolojik degisiklikler aymidir, bu ne-
denle alt grup smuflamast yapilmamaktadir,
Goriilme siklig1 sirasina gore, lokalize yuvar-
lak, oval veya cizgi seklinde retinal incelme,
pigmentasyon, beyazimsi-sar1 yiizeyel benek-
ler, yine yuvarlak, oval veya c¢izgi seklinde
olan beyaz lekeler ve kirmuzi kraterler, kiigiik
atrofik delikler, dallanma gésteren beyaz ¢izgi-
ler, sar atrofik noktalar (pigment epitel depig-
mentasyonu) ve nadiren lezyonun arka kena-
rinda veya ucunda traksiyonel yurtiklar gorii-
liir. Pigmentasyon degisik derecelerde %382
oraninda gorilebilir. Lezyonlarin Gizerinde ve-
ya yiizeysel yerlesimli olan beyazimsi-sari be-
nekler, lezyonlarin %80'inde goriiliir ve arka
kenarda daha belirgindir. Latis lezyonlarindaki
klasik beyaz cizgiler degisik lik gisteren kan
damarlanidir, yalanct beyaz gizgiler ise beyaz-
sari beneklerin ¢izgi seklinde yerlegimi ile or-
taya ¢ikar. Beyaz-sar1 noktalar 1¢ limitan lami-
na ve i¢ retinanin kalan kisimlar olarak kabul
edilir. Gergek beyaz ¢izgilerin %12 oraninda
goriildiigii ve arteriollerden ¢ok veniilleri etki-
ledigi bildirilmigtir. Latis lezyonlan daha ¢ok
retinanin alt yarisinda olmasina kargin beyaz
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cizgilerin oldugu lezyonlar siklikla iist yarida-
dir. Latis lezyonlarinin ¢ogunlugu 11-1 ve 5-7
meridyenleri arasinda yeralirken, biiyiikliikleri
ve alam ¢ok degisebilmektedir. Literatiirde,
0.17 ile 12 disk capr arasinda degisen lezyon-
lar bildirilmigtir. Lezyonlarin ¢ofu dairesel
yerlesim gdsterir ve pars planaya yakindir.
Ancak bazi latis lezyonlari retina damarlarinin
arkasinda, radyal yerlesim gosterebilir ve geg-
miste radyal perivaskiiler latis olarak ayr1 isim
verilmigtir. Bu tip latis dejenerasyonu, difer
bulgularla birlikte goriilmesine karsin tamamu
ile normal olan gozlerde de goriilebilir ve his-
tolojik olarak diger latis lezyonlarindan farkli-
Lik gostermez, Bazi vakalarda, ekvatorda ya da
ekvator arkasinda, paralel veya dairesel yerle-
sim gosteren latis lezyonlari olabilir.

Etkilenen retina alam {izerinde vitreus like-
faksiyonu (sivilagmasi) mevcut olmasina kar-
sin lezyon kenarlarinda histolojik olarak art-
mug vitreoretinal baglar mevcuttur. Bu nedenle
her lezyon traksiyonel retina yirtifi olusumu
potansiyeline sahiptir fakat bu nadir gbriiliir.
Latis lezyonlan igindeki, kiigiik, yuvarlak, at-
rofik delikler traksiyon sonucu degil retinanin
incelenmesi sonucu ortaya gikar.

Ayiria Tam:

Latis dejenerasyonu ¢ok degisik klinik go-
riinlimlerde ortaya ¢ikabilir ancak en belirgin
ozellik, kenarlarinda siki vitreoretinal yapi-
sikliklar olan, incelmis retina alanlaridir ve
tek bagina teshis igin yeterlidir. Biyomikros-
kopi, indirek oftalmoskopi ve skleral ¢ikertme
klinik 6zelliklerin belirlenmesinde yeterlidir.

Tedavi:

Latis dejenerasyonu tek bagina gérme fonk-
siyonunu bozmaz ancak retina dekolmani ris-
kini arttirmasi halinde tedavi gereklidir. Teda-
vinin amaci retina dekolmani riski bulunan ki-
sileri belirleyerek gerekli koruyucu tedaviyi
uygulamaktir. Latis dejenerasyonuna sekonder
olarak retina dekolmani gelistiginde diger reg-
matojen retina dekolmanlari gibi tedavi edile-
bilir. Risk faktdrlerine gore tedaviyi Ozetler-
sek;

-Risk faktorli tasumayan latis dejenerasyo-
nu: Tek basina latis dejenerasyonu varligt ko-
ruyucu tedavi endikasyonu degildir. Uzun do-
nem takiplerde latis dejenerasyonu olan 200-
300 hastadan sadece 1'inde retina dekolmam
geligtigi bildirilmistir. Latis lezyonlarinin bii-
yiikliigli, sayist veya yeri bu durumu etkile-
mez.

-Traksiyonel yirtik ile birlikte olan latis lez- :

yonlar: Latis lezyonlar1 yaninda olan traksi-
yonel yirtiklar semptomatik veya asemptoma-
tik olabilir ve latis lezyonlar1 olmadan da reti-
na dekolmant igin risk olugtururlar. Latis lez-
yonunun yaninda veya arka kenarinda yer alan
semptomatik yirtiklarda profilaktik tedavi 6ne-
rilir. ‘

-Yuvarlak atrofik delik ile birlikte olan latis
lezyonlar1: Delik ile birlikte olan lezyonlarin,
deliksiz olanlara gore daha fazla risk tagidigi-
na dair yaygin bir inanig olmasina kargin bu-
nu ispatlayan istatistiksel bir kanit yoktur. Bu
deliklerle olan dekolman riski ¢ok diisiiktiir
(yaklagik %0.37). Bu nedenle latis dejeneras-
yonu ile birlikte delik olmas: tedavi karar igin
yeterli degildir.

-Diger risk faktorleri: Diger gozde veya ai-
lede retina dekolmani hikayesi, miyopi, afaki
veya psodofaki oldugunda latis dejenerasyonu
olan kisilerde dekolman riskinin arttif1 kabul
edilmektedir . Bu risk faktorlerinin iyi bilinme-
sine karsin profilaktik tedavinin dekolmani
engelledigine dair kesin kamit yoktur. Ancak
profilaktik tedavinin belirlenmesinde bu fak-
torler akilda tutulmaly, dzellikle difer goziinde
retina dekolmani bulunan kisilerde profilaktik
tedavi uygulanmalidir. Lazer fotokoagiilasyo-
nu ve krioterapi siklikla kullanilan koruyucu
tedavi yontemleridir. Krioterapi daha onde
olan lezyonlarda tercih edilirken, lazer fotoko-
agiilasyon daha arkada yerlesim gosteren lez-
yonlarda tercih edilir. Profilaktik tedavinin
muhtemel komplikasyonlari, yeni yiruklar, re-
tina dekolmani, makiiler pucker, vitreus hemo-
rajisi ve kistoid makula 8demidir. lkinci gézde
dekolman gelisme riski %10 ve latis dejene-
rasyonuna sekonder olan retina dekolmanlarin-
da yapilan cerrahinin bagar1 oraninin %95 ol-
dugu gbézoniine alinarak tedavi i¢in hasta segi-
minde olduk¢a muhafazakar davramilmalidir.
Bu hastalar, retina dekolmaninin erken belirti-
leri agisindan aydinlatilarak acil cerrahi tedavi
ile gérme fonksiyonunda olabilecek olumsuz
tesirler azalulabilirl2,

DIGER AILESEL VITREORETINAL

DEJENERASYONLAR

Herediter snowflake (kar tanesi) vitreo

retinal dejenerasyon:

Snowflake vitreoretinal dejenerasyon ailesel
bir hastahk olarak ilk kez 1974 yilinda Hirose

.. ve arkadaslart tarafindan tanimlanmigtir!3.
~ Takibi yapilarak, klinik o6zellikleri belirlenen

bu herediter vitreoretinopatide, otozomal do-
minant genetik gecis paterni tanimlanma sina
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kargin fenotip geciginde ve hastaliin gidde-
tinde belirgin farklilhiklar vardir. Genellikle 25
yagina kadar hastalik kendini g&stermez ve
karakteristik olarak yavas seyirlidir.

Klinik Bulgular:

Periferik retinada yerlesim gosteren, ¢ok
sayida, kiigiik, beyazimsi-sar1 kartanesine ben-
zeyen lezyonlarla karakterizedir. Bu goriiniimii
veren graniiler depozitler, siklikla 100-200
mikrometre biiyiikliikte, ekvatorda yeralan, ka-
linlagmug retina odaklaridir. Esit dagilim gos-
terebilir, ancak genellikle alt yarida lokalize-
dir. Ilerleyici retina degisiklikleri, vitreustaki
yine ilerleyici karakterdeki fibriller yogunlas-
ma ve likefaksiyon ile birlikte goriiliir. Eslik
eden presenil katarakt ve retina dekolman sik-
Iig1 fazladir ve cerrahi bagart orani genel po-
piilasyona gore daha diigiiktiir. Etkilenmis ki-
silerde periferik retina neovaskiilarizasyonu
geligebilir3, Fundus goriiniimiiniin dominant
ozelliklerine gore ilerleme 4 asamada incele-
nebilir; .

1.Evre: lleri derecede, basing ile beyaz

2.Evre: Snow-flake dejenerasyon, basing ile
beyaz olan alanlarda kiiciik, beyaz-san karta-
nesi benzeri kristal gibi parlak noktalar

3.Evre: Retina damarlarinda kiliflanma ve
pigmentasyon artig1 (6zellikle ekvatorda)

4 Evre: Ilerlemis pigmentasyon ve periferik
retina damarlarinda kaybolma

Kinetik perimetrede; daha ¢ok iist gorme
alaninda yer alan periferik defektler goriiliir,
Flicker perimetride, kinetik perimetride goste-
rilemeyen bozukluklar tesbit edilebilir. Karan-
Iik adaptasyon testinde ise, hastalifin erken
donemleri haricinde, artmusg rod esik degerleri
mevcuttur, Elektrofizyolojik testlerde; diisiik
siddetli 1sikta ERG'de elde edilen skotopik B-
dalgas: amplitiidi diisiiktiir, baz1 hastalarda da
fotopik B dalgas1 ve fotopik flicker cevabi
azalmig olabilir. Hastalifin ge¢ evrelerinde
skotopik B dalgasi hemen hemen timii ile or-
tadan kalkar. Elektro-okiilografide 1sik-
karanlik dalgasi oram1 bazi hastalarda bozul-
musturl,

Ayiric: Tani:

Snow-flake dejenerasyon, klinik olarak ka-
rakteristik goriiniime sahip olmasina ragmen
diger vitreoretinal dejenerasyonlarla olan ben-
zerlikler nedeniyle teshiste giigliik ortaya ¢ika-
bilir. Snow-flake dejenerasyondaki karakteris-
tik sari-beyaz, keskin smirh noktalar 6zel ‘bir
hastaligin gostergesi olmaksizin nadiren nor-
mal kisilerin periferik funduslarinda da gorii-

lebilir. Snow-flake dejenerasyona benzer ge-
kilde konjenital retinoskizisde de geg evrelerde
retinanin hafif kabarikligi, retina damarlarinda
kiliflanma ve artmig pigmentasyon goriilebi-
lir. Ancak snow-flake dejenerasyonda, retina
yozeyinde kabariklik olmasina karsin higbir
zaman balonlagma goriilmez, aksine merke-
zinde ¢okiintii olabilir. Ayrica, snow-flake de-
jenerasyonun arka kenan diizensizdir ve kes-
kin sinuli degildir, retina damarlari boyunca
uzanir ve normal goriiniimdeki retina ile birle-
sir. Konjenital retinoskizisde ise konveks olan,
keskin simirli arka kenar izlenebilir ancak 6n
kenar belirgin degildir.

Wagner herediter vitreoretinal dejenerasyon
ile kargilastirildizinda ise, Wagner hastalifi-
nin erken evrelerinde, patoloji derin retina ta-
bakalarinda ve koroidde yeralir, koryokapilla-
ris ve pigment epitel atrofisi gdoriiliir. Snow-
flake dejenerasyonda ise en erken degisiklik-
ler, ylizeyel retinada ve kortikal vitreusta yera-
Iir. Ayrica Wagner hastalifinda vitreusun
membrandz dejenerasyonu vardir, sonwflake
dejenerasyonda ise vitreusun fibriller dejene-
rasyonu karakteristiktir 3.

Goldman-Favre vitreotapetoretinal dejene-
rasyonu olan kigilerde santral retinoskizis ile
birlikte ERG'de kayit elde edilemez. Snow-
flake dejenerasyonda ise ERG cevaplar olduk-
¢a iyidir, santral veya periferik retinozkisiz
yoktur.

Snow-flake dejenerasyonun ge¢ donemlerin
deki pigment artigi ve retina damarlarinin
kaybolmas: retinitis pigmentoza ve difer ben-
zer hastaliklar1 animsatabilir ancak retinitis
pigmentozada, retina pigmenti koyu siyah yeri-
ne kahverengimsi siyahtir, yuvarlak veya dii-
zensiz kiimeler olugturur ve hastalifin ge¢ dé-
nemlerinde goriiliir. Sari-beyaz noktalar latis
dejenerasyonu ve snail-track (salyangoz izi)
dejenerasyonunda da goriiliir ancak fundus de-
gisiklikleri snow-flake dejenerasyonundan
farkhdir.

Tedavi:

Snow-flake dejenerasyonda tedavi, retina
deklomam geligme riskini azaltmaya yonelik-
tir. Snow-flake dejenerasyonu ile birlikte gorii-
len retina dekolmaninin gercek sikhifil tam
olarak bilinmemekle birlikte, genellikle yiiksek
oldugu kabul edilinektedir ve cerrahi bagar
oran1 da yirtikli retina dekolmanina gére daha
diigiiktiir. Eger sadece snow-flake benzeri lez-
yon varsa tedavi gereksizdir ancak diger du-
rumlarda masum sayilabilen kiiglik yuvarlak
delikler dahil tiim delikler, snow-flake dejene-
rasyon ile birlikte olduklarinda tedavi edilime-
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lidir. Profilaktik tedavinin tercih edilen sekli
ve dozu tam olarak belirlenmemesine kargin
argon lazer fotokoagiilasyon ile deligin ¢evre-
lenmesi 6nerilmekte dir. Ayrica lazer fotokoa-
giilasyon ile periferik neovaskiilarizasyonlara
da koruyucu tedavi yapilmig olurl.3,

Konjenital herediter retinoskizis:

Hayatin erken donemlerinde geligen ve hat-
ta dofumda bile olabilen, nadir giviilen bir
hastaliktir. Konjenital vitreus tiilii, retinanmn
kistik hastalig1, juvenil retinoskizis, X'e (sck-
se) bagh retinoskizis clarak da adlandirilir.
X'e bagh resesif olarak gecig gosteriv ve sade-
ce erkekleri etkiler, ancak literatiide. hikaye-
sinde akraba evlilifi bulunan bir bayanda da
bildirilmigtir. Tagiyrct bayanlardaki gorme
keskinlikleri genellikle normaldir. Hemen her
vakada iki g6z birden etkilenmesine kargin her
gozde hastalifiin ilerlemesi f2rkls olabilir.

Klinik Ozellikler:

Karaktelistik olamk mtim sinir !‘f? tab =ka-
kar ve ustundc}\l sinir 'lifi t‘bd.l\d&d .xiroilyc ug—
rar. Miieller hiicrelerindeki yapisal defektin,
hastalifa neden oldufu goriigii ileri siirtilmis-
tiir ancak kesinlik kazanmanugtir’*7, Histolo-
jik olarak, skizis, sinir lifi tabakasinda yeralir,
senil retinoskizisde ise dig pleksitorm tabaka
etkilenir8.

Hastalifin ilerlemesi hayatin ilk 5 yilinda
fazladir ve sonra yavaglar. Hasta 20 yasmna
geldiginde ilerleme duraklar. Gorme keskinli-
ginde azalma genellikle puberteden Gnce orta-
ya ¢ikar ve daha sonra ¢ogunlukla degismeden
kalir. Etkilenen kisilerin yaridan fazlasinda
gorme keskinligi O. 4d'den diigiiktiir, Gormedeki
azalma makula tutulumuna baghdir ancak vit-
re hemorajisi veya retina dekolmani da gérme
kaybini artturir!458, Diisiik gorme ile birlikte
sasilik ve nistagmusda olabilir. Yapilan bir
caligmada 30 hastanin takibi ile hastalifin
%43.5 ilerleyici, %38 sabit seyirli ve %24.5
oraninda da kendilifinden geriledigi bildiril-
migtir?. Skizis kavitesinin yiiksekliinde ve
hacmindeki artig en sik gorilen ilerleme belir-
tisidir ancak bazi vakalarda retinoskizis alani
kendilifinden gerileyebilir. Her iki gdzde, alt
temporal yerlesimli retinoskizis klasik klinik
gortiniim olarak kabul edilir ancak arka Kutba,
tist temporal veyn alt nazal kadrana genigleye-
rek iki kadrani birden etkileyebilir, fukat higbir
zaman ora rerrataya dek uzanmaz. Retinoskizi-
sin arka kenarinda, i¢ tabakada ymrtukiarin ol-
dudu vakalar siklikla sabit seyirli veya kendili-

ginden gerileyen 6zellik gosterir. Fundus bul-
gularini etkilenen yapiya gore 5 ayri grup al-
tinda toplayabiliriz,

A- Retinozkizisin I¢ tabakasit ¢ok incedir
ve retina damarlan ile genig delikler belirgin-
dir. Yiizeyi hareketsiz, genig ve yumusak ba-
lon seklindedir. Retinoskizisin arka kenar ge-
nellikle konvekstir ve optik diske bakan ig ta-
bakada genellikle birden ¢ok, yuvarlak veya
oval, dcg1§1l\ biiyiikliikte delikler izlenir. I¢ ta-
bakada gliozis, neovaskiilarizasyon, dendritik
ve filariform dejenerasyonu goriilebilir

B- Dis tabaka dekolman gelisene dek ge-
nellikle goriilmez. Dig tabaka yurtiklar: genel-
likle ovaldir ve retinoskizisin arka kenarinda
yerlesim gosterir. Retina damarlar dig taba-
kaya yapisabilir, i¢ ve dig tabakelardaki da-
marlar, katlannms damar goriiniimiine neden
olabilir. Arka kenar boyunca beyaz veya pig-
mentli demarkasyon ¢izgisi goriilebilir. Bu gé-
riiniim nedeni ile yanlighkla koryoretinit tes-
hisi konulabilir. Hastalik ilerleyici seyir gés-
terdiginde arka kenar ddviilmiig metal goriini-
miinde de olabilir.

C- Opiik diskte yalanct papillit, yalanc:
papillsdem ve soluklu k olabilir, Yalanct papil-
lit vitreus traksiyonunun eptik diskteki ¢ekinti-
si sonucu olabilir ve uzun siiren vitreus traksi-
yonu optik atrofi ile sonuclanabilir. Retina de-
kolmant olmaksizin retina damarlannda naza-
le ¢cekinti veya kirtsiklik olabilirt. Optik disk
soluklugu, i¢ retina tabakasindaki harabiyet so-
nucu assendan optik sinir atrofisine bagh geli-
sebilir.

D- Makulada ise kistik degisiklikler gorii-
liir ve depigmente yildiz goriimii ortaya ¢ika-
bilir. Kistik makula etrafindaki retina normal-
dir. Makuladaki retinoskizis genellikle perife-
rik retinoskizisin geniglemesi ile daha az sik-
Likla da izole olarak goriiliir. Bazi olgularda da
retinokizis sadece arka kutuptadir. Foveada ig
tabaka diz, etrafi kabariktir, i¢ ve dig tabaka-
lar Henle lifleri ile tutunur. Kistik makulopati
veya foveul skizis hemen tiim vakalarda vardir
ve vakalarin yaklagik yarisinda da tek bulgu
olabilir. Geng kigilerde makulanin stellate ki-
11§11\11§_.1 tipik bulgu iken, yosh kigilerde altta-
ki retinn pigment epitelindeki atrofik defisik-

likler belirgin hale gelir. Arka kutuptaki klinik
“tublo kistoid makula 6demine benzerlik goste-

rir ancak fldresein anjiografide KMO igin ka-
rakterisiik olan ge¢ donemdeki sizinti olmaz.
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Nadir de olsa eksudatif makulopati ve makula-
nin heterotropisi gibi klinik tablolarda goriile-
bilir.

E- Vitreus boglugu siklikla anormal degi-
siklik gostermesine ragmen bu degisiklikler
retinoskizis sonucu degildir. Erken ve kompli-
ke olmayan olgularda Cloquet kanah oldugun-
dan biiytik goriiniir. Retinoskizis komgulugun-
daki korteks siklikla fibréz kondansasyon gos-
terir ve retinoskizis lezyonunun ig¢ tabakasina
yapigiktir ve retina ywrtiffi oldufunda sivilag-
mig niteliktedir. Ayrilmig korteks genellikle
membrandz goriiniimdedir ve fundus periferin-
de, vitreus igine uzanan tiil benzeri membran-
lar ve katlantilar goriiliir. Korteks kollapsi ile
beraber inkomplet arka vitreus dekolmani ol-
dugunda i¢ tabakada delikler izlenir. I¢ tabaka-
da yirtik gosteren ilerlemis olgularda kondan-
se vitreus bantlan, vitreus jeli iginde gaprazlar
olugturur. Bu bantlar bazen retina damarlarina
uzanir ve vitreus korteksi retina damarlarini
cekerek yogun vitreus hemorajisine neden
olur. Bu goriiniim oldugunda traksiyon diisii-
niilmelidir. Destegini kaybetmig retina damar-
lar1 da tekrarlayici vitreus hemorajilerine ne-
den olabilir:6:9.10, Vitreus hemorajisi, vitreus
arkasindaki boslukta veya retinoskizis boglu-
gunda toplanir, ¢iinkii kan buralardan rezorbe
olur. Konjenital retinoskizisde vitreusun rolii
tam olarak belli degildir ancak klinik gozlem-
lere gdre vitreus traksiyonu retinoskizin ilerle-
mesinde rol oynar®.

Gorme alaninda, periferdeki skisiz alanlan
ile uyumlu absolu skotomlar mevcuttur ve et-
kilenen retina ile uyumlu gérme alam daralma-
s1 gelisir. ERG teghisde yardimcidir. A dalga-
lar1 normal veya normale yakin, B dalgalan
ise belirgin gekilde azalmigtir, Hastahigin ileri
donemlerinde fotoreseptorlerde etkilendigin-
den hem A hem de B dalgalar bozulur. B dal-
galarinin baglangicinda Mueller hiicreleri nin
rolii oldugu kabul edildiginden bu bulgu da
hastalifin primer Mueller hiicre disfonksiyo-
nuna bagl oldugu teorisini desteklemektedir.
Periferik retinoskizis olmasa dahi ERG'de int-
raretinal bozukluk tesbit edilebilir!4.6.8,

Ayiria Tani:

Retina dekolmaninin yanmisira, edinsel (se-
nil) retinozkizis, retinitis pigmentoza, Eales
hastalig1, orak hiicreli retinopati, prematiir reti-
nopatisi, Goldmann-Favre vitreotapetoretinal
dejenerasyon ve persistan posterior hiperplas-
tik primer vitreus aywrict tamda diigtintilmeli
dir. Retinoskizis ayirict tanist binokiiler indi-
rek oftalmoskop ile yapilabilir. Muayene sira-

sinda arka kutupdaki karakteristik degisiklik-
lerin kontak lens ile veHruby lensi ile gdsteril-
mesi tanida dnem tagimaktadir.

Retinoskizis, ¢ift-tarafli inferior retina de-
kolmanina benzerlik gosterir. Uzerinde kan da-
marlar1 olan, kubbe seklinde kabarmig, ¢ok
ince retina tabakasi goriilebilir. Retina kaba-
riklifn bir gozde belirgin, digerinde daha az
olabilir. Rutin géz muayenesi sirasinda asemp-
tomatik retinoskizis tesbit edilebilir. Retinoski-
zisde; biyomikroskopi ayncr tanida yardimci
dir ve kistin i¢ duvarm retina olamayacak
kadar ince oldugu goriilebilir. Retina dekolma-
ninin aksine bu saydam ince tabaka gz hare-
ketleri ile hareket etmez, kafa hareketleri ile de
yeri defisimez. Retina dekolmani genellikle
tek taraflidir, retinoskizis ise genellikle gift-
taraflidir. Skleral depresyon uygulandifinda,
kabarmug tabakanin altinda basingla griye do-
niisen retinanin dig tabakasi goriilebilir. Ayn-
ca skizisin ora serrataya dek uzanmas: nadir-
dir, alt kadran dekolmuni ise genglerde genel-
likle retina diyalizi sonucu olugur. Gorme
fonksiyonu ag¢isindan bakildifinda ise, retina
dekolmaninda, gérme baglangigda iyidir, reti-
noskizisde ise merkezi gdrme nadiren normal-
dir. Tedavi sirasinda subretinal sivinin bogal-
tilmas ile retina dekolmani yatigir, retinoski-
zisde ise sonug her zaman yaugik retina ol-
maz.

Akkiz retinoskizis geng erkeklerde goriiliir.
Alt temporal kadranda yerlesim gosterir ve ora
serrataya dek uzamr. Makula genellikle nor-
maldir ve santral gdrme iyidir. Vitreus memb-
ranlar1 ve hemoraji yoktur. Otozomal resesif
veya inkomplet dominant gecis gosterir ve
muhtemelen siddetli periferik kistoid dejene-
rasyon sonucudur.

Retinitis pigmentozada olan optik disk so-
luklugu, kivrimli retina damarlari ve fundus
pigmentasyonu ile karigabilir. Ancak retinitis
pigmentoza biilloz kabariklik gostermez, her
iki seksi etkiler ve ilerleyici karakterdedir. Ay-
rica viteusta kahverengi pigmentli goriiniim
vardir ve likefaksiyon pek goriilmez.

Eales hastaligi, ¢ocukta olan vitreus hemo-
rajisi nedeni ile karigabilir fakat herediter de-
gildir. Her ikisinde de retina damarlarinda kiv-
rimlanma vardir ancak Eales hastalifinda neo-
vaskiilarizasyon vardir ve venlerde etkilenir.

Oruk hiicreli anemide vitreus hemorajisi ne-
deni ile karigir, ancak fundus bulgular ve eg-
lik eden difier sistemik bulgulur ile ayirict tant
yapilabilir,

Prematiir retinopatisinin skatrisyel evresin-
de vitreus traksiyonuna bagl olarak retina de-
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kolmani geligebilir.
Persistan hiperplastik primer vitreus; here-
diter degildir ve tek gozii (%80) etkiler.

Tedavi:

Herediter retinoskizisin ¢ok yavas ilerleyen
bir hastalik oldugu hatirda tutulmali ve tedavi
buna gére planlanmalidir. Dig tabakadaki reti-
noskizis lezyonlarina yapilan fotokoagiilasyo-
nun retinayi yatigtirdigi ve gerilemeye neden
oldugu bildirilmigtir, ancak profilaktik tedavi-
nin regmatojen retina dekolmani dahil birgok
komplikasyona yolagabilecegi unutulmamali-
dir. Periferik skizis boglugunun gevrelenmesi
veya bosaltilmas: Snerilmemek tedir. Yapilan
bir calismada profilaktik lazer tedavisi sonucu
%43 oraninda dekolman geligtifi bildirilmig-
tir8. Retina dekolmani veya vitreus hemorajisi
oldufunda tedavi gereklidir. Ancak retina de-
kolmani geligme riskininin %20 oldugu bildi-
rilmesine kargin kesin bir rakam bilinmemek-
tedir?. Retina dekolman ve retinoskizis birlik-
te oldugunda dig tabakanin ve/veya tiim kalin-
liginca retina deliklerinin kapatilmasi Gneril-
mektedir, bunun igin de skleral ¢okertme tercih
edilen yontemdir. Nadiren arka yerlesimli bir
delik icin vitrektomi ve internal tamponad ge-
rekir. I¢ tabakadaki deliklerin kapatilmas: ge-
rekli degildir. Vitreus hemorajisi oldugunda
kanama olan damarin proksimal kismini ka-
patmak igin lazer fotokoagiilasyon gerekebilir.
Kanama siklikla skizis kavitesinin tizerindeki
kalkik damardan kiken alr. Eger tekrarlayic
veya temizlenmeyen kanama olur, gérme kes-
kinligi belirgin olarak diiser ve damarin goril-
mesi miimkiin olmaz ise vitrektomi ve argon
lazer endofotokoagiilasyon uygulanabilir. Gor-
me potansiyelini korumak igin hasta siki ara-
liklarla kontrol edilmelidir!-4.9.10,

Wagner Hastalif:

Wagner hastalifi ve Stickler sendromu geg-
miste Wagner-Stickler sendromu olarak bilin-
mekte idi. Ancak son yillarda ayn tamlar ola-
rak kabul edilmektedir. Wagner hastalifinda
sadece okiiler anomaliler gdriiliirken, Stickler
sendromunda hem sistemik hemde okiiler ano-
maliler goriilmektedir. Ilk kez 1938 yilinda
Wagner retina, vitreus ve lens dejenerasyonu
bulunan bir aile tammlanmistir bu nedenle
Wagner hastalif1 veya dejenerasyon hyaloide-
oretinalis hereditaria olarak da adlandirilir.
Daha sonra literatiirde degisik bulgulari -olan
yeni vakalar bildirilmigtir. Irk farklihg: olma-
dan %100 penetrasyon ile otozomal dominant
gegis gosterir. Genellikle ift-tarafli olarak go-

riildir.

Klinik Bulgular:

Okiiler 6zellikleri miyopi, vitreus dejeneras-
yonuna sekonder optik olarak bog vitreus, op-
tik atrofi, preretinal avaskiiler membranlar, pe-
riferik retinada ve perivaskiiler pigmentasyon,
periferik damarlarda kiliflanma, retinal dejene-
rasyon ve incelme ve koryokapiller atrofisidir.
Retina damarlan etrafinda, koroid damarlarin-
da atrofi ve koryoretinal pigment proliferasyo-
nu olur. Vitreusda lakuna seklinde, ileri dere-
cede likefaksiyon ve membranoz kondensas-
yon goriiliir. Yeni olusan membranlar retina
yiizeyine dogru biiyiiyebilir ve kontrakte ol-
duklarinda retina damarlarinda kivrim artisi,
optik disk ddemi ve retina yirtiklarina yolaga-
bilir. Membranlar yeteri kadar kivaml ise of- -
talmoskop ile goriilebilir, ekvator ve periferde
traksiyon olugturur bdylece de basmakla beyaz
retina ve ekvatoryal kivrimlara neden olur.
Vitreus jeli sikhikla yoktur veya optik olarak
bostur. Bu degisiklikler yasam boyu ilerleye-
rek devam eder. Artan yas ile birlikte arka vit-
reus dekolmani ve retina yirtiklari ortaya gika-
bilir. Dogumda fundus normal olabilir. Cocuk-
larin bir kisminda 1-5 D miyopi geligebilir.
Geng hastalarda siklikla lens normal olmasina
karsin 20-40 yaglar arasinda 6n/arka lens kor-
teksinde nokta seklinde opasiteler olugur ve
adolesan devrinden sonra katarakt insidansi
%60 artar. Lensin saydam ve arka kutbun nor-
mal oldugu 20 yagin altindaki geng hastalarda
gorme siklikla normaldir. Ancak ilerleyen yag
ile birlikte ortaya ¢ikan lens degisiklikleri,
posterior koroid atrofisi ve retina dejenerasyo-
nuna bagl olarak gdrme fonksiyonu giderek
bozulur ve hastalar genellikle diigiik gérme ne-
deniyle goz hekimine bagvururlar. Wagner ha-
talif teshisi almig kigilerde retina dekolmani
gelisme riski artmig degildir, buna kargilik
Stickler sendromunda retina dekolmani riski
%50'ye yaklagmaktadir. Glokom ve epikantiis
eslik edebilir. Genu valgum, basik burun, mic-
rognathia, glossoptozis ve chondrodysplasia
gozdig1 bulgulardir.

Renkli gorme genellikle normaldir. Patolo-
jik degisiklikler ilk Once retina periferinden
basladigindan periferik gérme alani kaybi,
parsiyel veya total halka skotomu geligimi ba-
z1 hastalarda goriilebilir. Geng hastalarda ERG
ve karanlik adaptasyonu hemen hemen normal
olmasina kargin ilerleyen yas ile birlikte bo-
zulur. Once rod, ardindan kon cevaplan bozu-
lur. Wagner hastaligimin geg evrelerinde ERG
ileri derecede etkilenir.
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Ayiricr Tani:

Retina dekolmani goriilme sikhgindaki
farklilik nedeni ile Sticker sendromu ile ayiri-
c1 tan1 6nem tagimaktadir. Dikkatli 6zgegmis
ve fizik muayenenin yanisira dzellikle Stickler
sendromu yoniinden aile hikayesi aragtirilma-
lidur.

Tedavi:

Genetik danisma ve aile taramasindan
olugmaktadir. Retina dekolmani riski artmadi-
gindan, asemptomatik retina deliklerinin koru-
yucu tedavisi Onerilmemektedir, semptomatik
delikler igin de genel popiilasyon kriterleri ge-
cerlidir. Katarakt ameliyatinin planlanmasinda

da genel klinik kurallart uygulanmaktadir
12,10,

Herediter ilerleyici Artro-Oftalmopati

(Stickler Sendromu):

Okiiler ve sistemik bulgular olan ilerleyici,
herediter bir hastaliktir. Otozomal dominant
gecis paterni gosterir ancak degisiklik goriile-
bilir. Okiiler, orofasyel ve iskelet sisteminin et-
kilenmesi temelde yer alan bag dokusu hastal-
g diigiindtirmektedir. Maumenee, anomali-
lerin vitreus ve kikirdakta bulunan tip II kolla-
jen yapimindan sorumlu olan COL2A1 genin-
de meydana gelen mutasyona bagh olabilece-
gini ileri stirmiigtiir ancak tek bagina bir mu-
tasyonun yetmedigi ve ikinci bir noktann etki-
lenmesi gerektigi de bildirilmistir!1.13, Okiiler
bulgular Wagner hastalifindaki goz bulgulan-
na benzerlik gosterir. Fasyal ve iskelet ¢zellik-
leri okiiler anomalilerden &nce ortaya ¢ikar ve
goriilme siklif1 biiyiik farklihiklar gosterir.

Klinik Ozellikler:

Vitreoretinal dejenerasyon, vitreus bantlari,
retina pigmentasyonu (ince retina arterlerinin
kiliflanmasi), koryoretinal atrofi, presenil ka-
tarakt, yiiksek miyopi (8-18 diyoptri), astigma-
tizma, sasilik ve retina dekolmani olarak sa-
yilabilir ve Wagner hastalifina benzerlik gés-
terir. Vitreus dejenerasyonu en sik goriilen
okiiler ozelliktir ve 20 yagindan &nce ortaya
¢ikabilir. Likefaksiyon sonucu optik olarak
bog vitreus goriiniimii ortaya ¢ikar ve ardin-
dan da fibriller yogunlagma ile birlikte vitreus
membranlant olugur. Koryoretinal dejeneras-
yon, miyopi, retina delifi ve retina dekolmam
gelisimi de oldukga siktir. Pigmentasyon ol-
madan koryoretinal dejenerasyon 20 yasmn al-
tindaki hastalarda goriilebilir. Kan damarlar
etrafinda ve ekvatorduki pigment birikimi ya-
sin ilerlemesi ile artar. Glokom kistoid dejene-

rasyon ve retionskizis nadiren goriiliir. Miyopi,
retina yirtifn ve dekolman, astigmatizma, kata-
rakt ve glokom ilerleyici karakterdedir ve go-
cuklardan ¢ok adolesan ¢aginda goriiliir.

Gozdigi bulgulart ise, karakteristik yiiz go-
riiniimii, yarik damak, kiiciik ¢cene, genig bu-
run kokii, duyma defekti ve iskelet anomalile-
ridir. En stk goriilen gozdisi bulgu, duyma
giigliiglidiir. Sensorindral tipte olan duyma
giigliigli cogunlukta 50 yas sonrasinda ortaya
¢ikar ve 30 yas altinda genellikle semptom
vermez. Etkilenen kisilerin %60"inda kas iske-
let sistem anomalileri (gevsek eklemler, mar-
fanoid viicut yapisi, araknodaktili, kifoz, skol-
yoz) bulunur. Igitme giicliigii ve artrit ilerleyi-
ci karakterdedir. Hafif veya orta derecede
mental retardasyon goriilebilir ancak klinik
bulgular aym ailede dahi biiylik farkliliklar
gosterebilirl.2.11,

Renkli gorme genellikle normaldir. Gorme
alam normal veya koryoretinal atrofi ile uyum-
lu olarak periferik gorme alani kaybi vardir,
Elektrofizyolojik ¢caligmalar Wagner hastalifi-
na benzerlik gosterir.

Ayirict Tanr:

Goldman-Favre sendromu otozomal resesif
gecis gosterir ve fundusta pigment degisiklik-
leri vardir. Ancak pigment degisiklikleri yay-
gindir ve azalmig ERG ile birlikte retinitis
pigmentozaya benzerlik gosterir. Konjenital
retinoskizis X'e baglh gecis gosterir ve genel-
likle emmetropik ve hipermetropik gozlerde
goriiliir. Konjenital retinoskizisi olan kisilerde
vitreus i¢inde membran ve membran benzeri
yapilar goriiliirken Wagner hastalifi ve Stick-
ler sendromu, Turner sendromu ve Klinefelter
sendromunda da benzer sistemik ve fundus de-
gisiklikleri vardir ancak sistemik bulgularin
farkiign  ile herediter ilerleyici  artro-
oftalmopatiden ayrilabilir.

Tedavi:
Risk altinda olanlarin belirlenmesi, genetik
danigma, etkilenmig kisilerin takibi ve zama-

~ minda miidahaleden olusur. Etkilenmis kigile-

rin yaklagik %50'sinde retina dekolmani ge-
lisme riski oldugundan erken teghis ¢ok
onemlidir. Bu nedenle retina yirtiklart i¢in yil-
da iki kez fundus muayenesi yapilmalidir. He-
rediter ilerleyici artro-oftalmopatide yirtik vit-
reus ¢ekintisi nedeni ile olugur. Genellikle ¢ok
sayidadir ve ora serratadan farkli uzaklikta ve
posterior yerlesimli olabilir. Dekolman gelis-
tiginde, vitreus likefaksiyonuna bagh olarak
bogaltict ponksiyonun zor yapilmasi, katarak-
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ta bagl olarak fundusun zor aydinlatilmasi ve
koroiddeki degisikliklere baglt olarak hemora-
Ji riskinin artrmg$ olmasi cerrahi miidahele si-
rasinda komplikasyon siklifini arttirir ve cer-
rahi bagar1 oranini diigiiriir. Bu nedenle koru-
yucu tedavi bilylik nem tagimaktadir. Bir ¢ok
yazar yeni olugan yirtiklarin, latis ve latis ben-
zeri dejenerasyon alanlarinin koruyucu tedavi-
sini &nermektedir. Bu konuda kesinlesmig
protokol olmamasina kargin posterior yerle-
simli yirtiklarda lazer fotokoagiilasyon, anteri-
or yerlesimli olanlarda ise krioterapi yapil-
maktadir!-2911,

Goldman-Favre Vitreotapetoretinal

Dejenerasyon:

Ilk kez 1957 yilinda tanumlanan nadir gorii-
len, koroid, retina, vitreus ve lensi etkileyen
bir dejenerasyondur. Nadir olarak goriiliir. Ge-
nellikle simetrik ve ¢ift-taraflidir. Her iki cinsi
esit olarak etkiler. Otozomal resesif gecis gos-
terir. Retinozkisiz ve kemik iligi seklindeki
pigmentasyon karakteristik fundus &zellikleri-
dir.

Klinik Ozellikler:

Retinitis pigmentozaya benzeyen pigmenter
koryoretinal dejenerasyon, ilerleyici katarakt
ve retinoskizise bagl ilerleyici gérme azalma-
s1ile karakterizedir. Siklikla hayatin ilk 10 y1-
linda ¢ikan gece korliigii ilk belirtidir.

Juvenil herediter retinoskizise benzer gekil-
de periferik ve santral retinay: etkileyen reti-
noskizis vardir. Makuladaki lezyonlar perifer-
deki skizis alanindan ayr1 veya birlikte olabilir
ancak genellikle periferik lezyonun uzantist
olarak goriiliir. Makulada ddéviilmiis bakir
manzarasina benzer mikrokistik degisiklikler
olur. Makuladaki retinoskizise bagh olarak
santral gdrme zayiftir ve santral skotom oluga-
bilir. Periferik retinoskizis iizerindeki i¢ taba-
kadaki deliklere bagli olarak gdrme alaninda
absolu skotomlar goriilebilir. Fundustaki pig-
ment degisiklikleri farkliliklar g&sterebilir, re-
tina damarlart boyunca kiimelenerek kemik ili-
gi goriiniimii ortaya ¢ikabilir veya ekvator ve
arka kutupta diizensiz olarak dagilim gostere-
bilir.

En belirgin vitreus degisikligi likefaksiyon-
dur ve Wagner hastalifindakine benzer optik
olarak bos vitreus goriiniimii ortaya ¢ikar. Vit-
reus boglugunda yart sivilagmug jel igeren
membranlarla ¢evrili, ince fibroz bantlar var-
dir. Bu membranlarin goriilebilen keskin sinir-
lar yoktur ve vitreus i¢inde farkli yogunlukla-
ra sahip olabilirler. Vitreus arka korteksi yo-

gunlagarak preretinal membran goriiniimii ala-
bilir ve dekole olduunda da retina damarlarn-
nin izine bagl olarak tizerinde katlantilar ola-
bilir. Vitreus korteksi retinoskizis ve koryoreti-
nal pigmentasyon etrafina yapisiklik gosterir.

Goérme alani ve karanlik adaptasyon testleri
retinitis pigmentozaya benzerlik gosterir. Reti-
noskizis ve koryoretinal atrofi bolgelerinde
gorme alani kaybi goriilir. Renkli gérmedeki
bozukluk foveal distonksiyon derecesi ile ilgi-
lidir. Farnsworth-Munsell 100 hue testinde ma-
vi-sar1, pseudoisochromatik testde de kurnuzi-
yesil renk gorme defekti izlenir. ERG erken
donemlerde dahi etkilenmigtir ve zamanla ta-
mamen diizlegir. Rod cevabi konlara gore da-
ha erken ve daha fazla etkilenir. EOG'de belir-
gin bozukluk saptanabilir ancak ERG kadar
karakteristik degildir.

Ayric: Tan:

Goldmann-Favre vitreotapetoretinal dejene-
rasyonu difer dejenerasyonlardan ayiran fark-
liliklar;

1- Retinoskizisin periferik retina ve makula-
y1 etkilemesi,

2- Koryotapetoretinal pigment degisiklikle-
rinin retinitis pigmentozaya benzerlik goster-
mest,

3- Azalmig veya kaybolmug ERG cevabi
ile birlikte hemeralopi,

4- Gorme fonksiyonunun ilerleyici olarak
azalmasi,

5- Resesif gecis gostermesidir. Arka kutup-
taki mikrokistik degisiklikler kistoid makula
odemine benzerlik gosterir ancak FFA'da geg
dénem boyanma olmamasi ile ayrilabilir.

Tedavi:

Etkili tedavi yontemi yoktur. Aile taramasi
ve genetik damigma onem tagimaktadir. Reti-
na dekolman gelistifinde sonuglar ve prognoz
bagarili degildir. Retina yirtiklart icin yapilan
tedavi konjenital herediter retinoskizisdekine
benzer ve retinoskizisin dig tabakasindaki yir-
tiklar i¢cin koruyucu tedavi dnerilmez?.10.14,

Fasyal Yarik Sendromlarinda Vitreoretinal

Dejenerasyon:

Vitreoretinal dejenerasyon ve yiiz orta hat
yarik sendromlart birgok okiiler ve sistemik
defekt ile birlikte olabilir. Herediter gegisin
otozomal dominant oldugu diistiniilmektedir.

- Klinik Ozellikler:
“Vitreus boslugunda epiretinal membran
olugumu ve fibriller yogunlagma ile birlikte
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optik olarak bog vitreus goriiliir. Retinada ise
damarlar etrafindaki pigmentasyon, latis deje-
nerasyonu, retina yirtiklan ve rekiiren dekol-
manlar goriilebilir. Yiiksek miyopide goriilen
degisiklikler siklikla goriiliir. Eslik eden diger
okiiler bozukluklardan gok, yiiksek siklikla go-
riillen retina dekolmam gérme azalmasina ne-
den olur. Fundus goriiniimii degigiklikler gs-
termesine karsin ayni ailede benzer fundus de-
gisiklikleri goriiliir.

Gozdisn bulgulan ise, biiyiik farkliliklar
gosterebilir. Iskelet bozukluklar, igsitme kaybi
ve degisik viicut yapist siklikla goériliir. En
karakteristik goriiniim, hipoplazik maksilla,
basik burun kokii ve burundur,

Elektrofizyolojik ve diger psikofizik testler-
de elde edilmis yeterli bilgi olmamasma kar-
sin, hastalarin biiyiik cofunlugunda retina kli-
nik ve fonksiyon olarak normal olmas: nedeni
ile bu testlerde de belirgin bozukluklar beklen-
memektedir.

Ayirict Tani:

Ailede fasyal orta hat yarik sendromu ve re-
tina dekolman: veya vitreoretinal dejenerasyon
oykiisiiniin olmasi tani icin yeterlidir. Teshis,
hikaye ve fizik muayene ile konabilir, dzel
onem tagiyan tetkik yoktur.

Tedavi:

Aile taramasi, genetik danisma ve retina
yirtik ve dekolmanlarina uygun yéntemle mii-
dahale 6nerilmektedir. Bu hastalarda da retina
dekolmani riskinin fazla olmasi nedeni ile reti-
na yirtiklar igin koruyucu tedavi Gnerilmekte-
dir.

Yiizdeki yarik, minimal olmasina kargin is-
kelet defektleri olabileceginden vitreoretinal
dejenerasyonu olan hastalarda dikkatli siste-
mik muayene yapilmalidir. Ayrica yiiziinde
yarik ve aile hikayesinde retina dekolmani
olan kisilerde sik araliklarla g6z muayenesi
yapilmahdir. Retina dekolmani geligtifinde
hemen cerrahi planlanmalidir ancak bu hasta-
larda proliferatif vitreoretinopati riskinin de
fazla oldugu unutulmamalidirl,

Familyal Eksudatif Vitreoretinopati (FEV):

Ilk kez 1969 yilinda Criswick ve Schepens
tarafindan tanimlanmugtir. Etyolojisi bilinme-
mektedir. Otozomal dominant gegis gosterdigi
kabul edilmesine kargin yapilan bazi ¢aligma-
larda X'e bagl gecis gosterdigi ileri stirtilmiis-
tiir!>16, Semptomatik olan hastalarin akrabala-
rinda da subklinik olarak goriilebilir. Etkilen-
mig ailelerde yapilan ¢aligmalarda %85 ora-

ninda asemptomatik kisilere rastlanmustir.
Genellikle gengleri etkiler ve ¢ift-tarafhidir,
Sistemik bulgu yoktur.

Klinik Ozellikler:

Primer eolarak vitreus ve retina etkilenir.
Gormedeki azalma yavas fakat ilerleyicidir.
Geg¢ donemde sasilik, katarakt ve nistagmus
gibi sikayetlere neden olur. Fundus degisiklik-
leri hafif, orta veya siddetli olabilir. Asempto-
matik olan kisilerde retina periferinde avaskii-
ler saha izlenir. Hafif derecedeki fundus bulgu-
lar1 retina periferinde goriiliir, basmakla ve/
veya basmadan retinada beyazlik ve retina da-
marlarinda anormallik izlenir. Damarlar sayi
ve genislik olarak fazladir ve ora serrataya dek
uzanwrlar. Orta derecedeki fundus degisiklikle-
ri periferde ve arka kutupta izlenir. Periferik
retinada dilate ve kivrimli damarlar, retina ve
vitreusta neovaskiilarizasyon ve bunlara bagh
olarak tekrarlayic: retina ve vitreus kanamala-
r1, subretinal ve intraretinal eksudalar ve retina
yirtiklart goriiliir. Fundus muayenesindeki en
belirgin 6zellik periferik retinadaki eksudas-
yondur ve periferik iiveitlerdekinin aksine ora
serrata arkasinda yeralir ve genellikle de tem-
poral yaridadur. Ileri tutulum olan kigilerde ise
vitreus iginde, her kadranda ve hem periferde,
hem de santralde organize olmug membranlar
goriliir ve bunlar retina ile sikt baglantili ola-
rak izlenir, siklikla da biiyiik, yeni damarlar
icerirler. lLokalize retina dekolmani, genis
bant seklinde disk temporaline uzanir ve pre-
matiir retinopatisi ile karigabilir. Retina dekol-
mani lokalize olabilecei gibi tiim kadranlar
da etkileyebilir. Arka kutupta papillanin ¢ekil-
mesi ve makulanin yer degistirmesi gortlebi-
lir. Fundus degigiklikleri yavag olarak ilerler,
damarlarda proliferasyon artig1, eksudasyonda
artma, membran olusumu ve retina dekolmani
goriiliir. Total retina dekolmani, yogun prereti-
nal traksiyon ve optik atrofi ilerlemis vakalar-
da goriiliir. Tiim bu fundus degisikliklerinin
yamsira katarakt, iris atrofisi, glokom ve bant
keratopati genel tabloya eslik edebilir.

Vitreus Bulgulari:
. Hafif olgularda vitreusda biiziilme vardir.
Ozellikle vitreus tabani ve korteksde vitreus
kondansedir. Basmakla beyazlik gésteren bil-
gelerde vitreus retinaya yapisiktir ve siklikla
periferik kistoid dejenerasyon gozlenir. Ancak
bazen vitreus jelinde likefaksiyon olabilir ve
vitreus korteksi arka kutupta optik disk ve ma-
kula diginda dekole olabilir. Orta ve siddetli
olgularda da vitreus bulgulart benzerlik goste-
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rir. Vitreus diffiiz olarak bulaniktir. Vitreus
icindeki hiicre ve proteinlerin kontrakte olma-
lar1 nedeni ile kartaneleri gibi goriiniim ortaya
¢ikar. Periferdeki fibrovaskiiler membran si-
katrisyel retrolental fibroplazi ggriiniimiine ne-
den olur. Optik disk ve makula organize fibro-
vaskiiler doku ile perifere, tzellikle de tempo-
rale gekilir. Vitreus kontraksiyonu daima olan
bir bulgudur. Hastalik ilerledik¢e vitreus kana-
mas1, regmatojen, traksiyonel retina dekolma-
n1 ve yogun preretinal organizasyon siklikla
gﬁrﬁlﬁr&lﬁ,lﬁ,l?_

Klinik olarak FEV'yi bulgulara gére 3 evre-
ye ayirmak miimkiindiir. Evre 1'de vitreoreti-
nal yiizey degisiklikleri, vitreus bantlar1 ve
membranlan ve periferik retina dejenerasyonu
goriiliir. Evre 2'de geniglemis ve kivrimlar
artnug retina damarlari, retinada eksudalar,
temporal periferde kabarik fibrovaskiiler kitle,
lokalize retina dekolmani, makula ve diskin
gekilmesi vardir. En ileri olan evre 3'de ise re-
tina dekolmani ve yogun subretinal eksudalar
ve vitreus membranlari, 6n segmentte ise kata-
rakt olugumu, iris atrofisi, bant keratopati ve
glokom izlenirl8,

Ayirict Tamida;

Retrolental fibroplazi, periferik iiveit, Coats
hastalif1, konjenital retinal septum, anjiomato-
zis retina ve Eales hastalifi distniilmelidir.
Skatrisyel donemdeki retrolental fibroplazi,
periferik fundustaki sar1 eksuda ve traksiyonel
retina dekolmam ile benzerlik gosterir. Ancak
FEV'in herediter olmasi, bebefin miadinda ol-
masi ve oksijen tedavisi hikayesi olmamasi ile
prematiir retinopatiden ayrilir.

Periferik tiveit de FEV gibi bilateraldir
(%70) ve ozellikle gocuklarda ve geng erigkin-
lerde goriiltir. Nadiren aile hikayesi mevcuttur.
Eksudalar ora serrataya yakindir, pars planada
ozellikle de alt kadranda goriiliir, genellikle ar-
ka vitreus dekolmani vardur.

Coats hastalifn klinik olarak FEV'ye ben-
zerlik gosterir ancak ailesel veya herediter de-
gildir, nadiren ¢ift-tarafh tutulum gosterir. Co-
ats hastalifinda eksudalar subretinaldir ve fun-
dusda herhangi bir yerde yerlesim gosterebilir,
vitreus tutulumu nadirdir.

Konjenital retinal septum, persistan hiperp-
lastik primer vitreusun arka formudur. Ektopik
makula ve retina kiviimlart FEV'yi amimsatir.
Ailesel gecis egilimi gosterir. Vitreus bulanik-
tir ancak hiicre yoktur, fundusun alt temporal

kadraninda goriiliir, bazen kalici hyaloid da- -

marlarla birliktedir. Vitreus jelindeki bulgular
yoktur veya minimaldir.

Anjiomatosiz retina %50 bilateraldir, %20
oraninda da aile hikayesi vardir, Vaskiiler ano-
maliler FEV'ye benzerlik gosterir.

Eales hastahifindaki eksudalar ve rekiiren
kanamalar FEV ile benzerlik gosterir. Saglikli
geng erkeklerde goriilmesi ve ailesel olmast ile
ayirici tam yapilabilir,

Tedavi:

Sonuglar iyi degildir. Dekolman tedavisi ve-
ya vitrektomi yapilsa dahi prognoz zayiftir,
siklikla korliikle sonuglanirl,

KONJENITAL RETINA DEKOLMANI

Dogustan olan retina dekolmani genetik
olarak belirlenecegi gibi diger nedenlerle de
olabilir. Genetik gecisli konjenital retina dek-
lomaninin esas olarak 3 sebebi vardir;

1- Retina displazisi,

2- Retinanin falsiform katlantisi,

3- Norrie's hastalifi.

1- Retina Dizplazisi: Tek bagina olabilece-
gi gibi diger sistemik hastaliklarla birlikte de
olabilir. Kalitsal olabilecefi ileri stirtilmiigtiir.
Retina displazisi ile birlikte kromozomal ano-
malilerde tanimlanmugtir. Yapilan galigmalar
da intrauterin enfeksiyon veya travmanin ne-
den olabilecegi bildirilmigstir. Klinik olarak;
siddetli olanlarda bilateral, retrolental Kkitle
olarak goriiliir. Kitlenin ¢ekmesine bagh ola-
rak silier ¢ikintilar uzamistir ve bazi vakalar-
da tipik persistan hiperplastik primer vitreus da
olabilir. Gézler genellikle mikroftalmikdir
ozellikle de trizomi 13 ile birlikte olanlar. Ay-
rica bu vakalarda katarakt ve glokomda gortiliir.

2- Falsiform Katlanti: Retina displazisinin
hafif gekilleri retinanin falsiform dekolmani
veya falsiform retina katlantis1 olarak adlandi-
rilir. Tek veya iki tarafh tutulum gésterebilir.
Siklhikla saglam gozlerde goriiliir. Optik sinir
basindan silier cisme uzanan belirgin bir reti-
na katlantis izlenir. Katlanti her kadranda ola-
bilmesine kargin siklikla alt temporal kadran-
dadir. Cogu vakada hyaloid damar kalintilar:
goriiliir. Degigen derecelerde traksiyonel reti-
na dekolmani eslik eder. Falsiform dekolman
vakalarinda goriilen fundus degisik-likleri
posterior hiperplastik primer vitreusa benzerlik
gosterir. Gorme genellikle ileri derecede etki-

“lenmistir. Oldukca nadir gériilen bir durum ol-

masina kargin prematiir retinopatisi, ailesel
eksudatif vitreoretinopati ve Toxocara canis en-
feksiyonu gibi daha sik goriilen durumlardan ay-
rilmalidir. Retina dekolmani olmadan tiim retina
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disgenezi olabilir ve retinanin gliozisi goriilebilir.

3- Norrie Hastah@: Retina displazisinin
X'e bagh gecis gosteren tipidir. Ik kez 1927
yilinda Norrie taraindan tammlanmugtir. X'e
bagh gecis gosterdifinden tagiyict bayanlar
etkilenmez. Etkilenen erkek c¢ocuklarda lens
arkasindaki fibrovaskiiler kitleye bagl olarak
16kokori goriilebilir. Etkilenen gozlerde persis-
tan hiperplastik primer vitreus tabloya eslik
eder ve iki tarafli korlik ile sonuglamr. Goz
bulgularinin  yamisira  etkilenen hastalarin
%25'inde mental retardasyon ve yine %25'inde
duyma gii¢liigii vardiwr. Histolojik olarak ince-
lendiginde retinada displazi vardir ancak erkek
hasta olmasi ve eslik eden mental retardasyon,
duyma gli¢lii§i gibi bulgularla retinal displazi-

den aynlir. Ailesel vakalarda prenatal teghis

ile koruyucu tedavi planlanabilir.

Retina dekolmaninin eglik ettifi herediter
sistemik hastaliklar icerisinde en sik gériilen
Stickler sendromudur. Bunun yanisira Marfan
sendromu, hemosistiniiri, Ehlers-Danlos send-
romu, oraklagan anemiler ve diyabet (prolife-
ratif retinopati) retina dekolmamnin dier
onemli nedenleridir. Retina dekolmanina ne-
den olan gelisimsel malformasyonlar ise, optik
sinir bagt piti, Morning Glory disk anomalisi,
optik sinir bag1 kolobomu, retina ve koroid ko-
Iobomu, persistan hiperplastik primer vitreus
ve lens kolobomudur?.
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